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La maladie de Moya Moya (MMM) est une artériopathie intracrânienne 

chronique et rare, qui touche les deux artères carotides internes (CI). Elle se 

caractérise par une occlusion progressive des portions terminales des carotides 

internes avec développement d‟une circulation de suppléance [1]. 

 

Le nom de Moya Moya signifie "volutes de fumée" en japonais et décrit 

l‟apparence angiographique du réseau de fins vaisseaux qui se forment pour 

compenser ce blocage artériel. La maladie a été décrite pour la première fois au 

Japon en 1955 par Takeushi et Shimizu après avoir rapporté un cas d‟hypoplasie 

bilatérale des artères carotides internes, mais fut nommée Moya Moya pour la 

première fois par Suzuki et Takaku en 1969 [1].  

 

Sa cause exacte reste toujours inconnue : elle peut être soit Isolée : Maladie de 

Moya Moya, ou secondaire à une autre maladie « syndrome de Moya Moya »: 

drépanocytose, neurofibromatose de type I, radiothérapie, hémoglobinopathies, 

maladie cardiaque, trisomie 21, syndrome de Williams-Beuren ou à des causes 

génétiques à transmission autosomique dominante. 

 

La plupart des cas de cette maladie ont été rapportés en Asie de l‟Est et 

essentiellement au Japan. La maladie de Moya Moya touche aussi bien l‟enfant que 

l‟adulte. Les manifestations ischémiques sont plus fréquentes dans la population 

pédiatrique alors que les manifestations hémorragiques touchent davantage les 

adultes. Le pronostic est sévère, et est d'autant plus sombre que le début des 

symptômes est précoce [3]. 

 

Le diagnostic de la MMM se base sur l‟angiographie cérébrale qui montre un 

flux diminué dans les artères CI, cérébrales moyennes (ACM) et cérébrales 

antérieures (ACA) avec la formation d‟un réseau de collatérales proéminent à la base 

du crâne. Au niveau de l‟imagerie par résonance magnétique (IRM), on peut noter 

une augmentation des flow voids sur les séquences pondérées T2 [2]. 

 

L‟évolution  spontanée de la maladie met en jeu le  pronostic  neurologique  et  

vital de jeunes enfants, par la répétition d‟accidents ischémiques. Leur identification 

permettrait un diagnostic positif précoce et une amélioration du pronostic euro-

intellectuel grâce à une prise en charge neurochirurgicale rapide et adaptée [1]. 



 

4 
 

Dans ce travail nous rapportons trois observations cliniques de la MMM pris en 

charge au sein du CHU Hassan II de Fès. Le diagnostic de la MMM a été fait sur la 

base de l‟angiographie cérébrale. A travers ces observations et une revue de la 

littérature, nous allons rappeler les principales caractéristiques épidémiologiques, 

diagnostiques et les modalités thérapeutiques de cette affection rare. 
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Au Japon, peu après la seconde guerre mondiale, une technique 

d'angiographie carotidienne percutanée imaginée par Shimizu en 1937, a été 

popularisée auprès des neurochirurgiens [3].  

 

La MMM a été reconnue comme une entité clinique unique au début des 

années 60 au Japon dont le nom de "Moya Moya" est apparu pour la première fois 

dans la littérature japonaise en 1965, et dans la littérature anglaise en 1969. Depuis, 

il y a eu un nombre croissant de malades atteints de cette affection en Amérique et 

en Europe, et la MMM est alors devenue une maladie mondiale, alors qu'elle a été 

initialement une maladie régionale de l'Asie de l'Est [3]. 

 

En 1955, le premier cas de cette maladie a été rapporté lors de la 14
ème

  

réunion annuelle de la société Japonaise de Neurochirurgie par Shimizu et Takeuchi 

dont le titre était «hypoplasie bilatérale des artères carotides internes» ou 

« Hypoplasia of the bilateral internal carotid arteries ». Ces auteurs ont publié ce cas 

dans « Journal Brain Nerve » en 1957. Dans la même année, Kudo a publié un cas 

intitulé "un cas d'hypoplasie du polygone de Willis" dans le même journal [6]. Par la 

suite, avec le développement d‟angiographie cérébrale, quelques cas de la maladie 

de Moya Moya ont été signalés de façon sporadique au Japon [4]. 

 

A cette époque, l'occlusion bilatérale des artères carotides et la formation d‟un 

réseau vasculaire anormal au niveau de la base du crâne (en nuage de fumée) ont 

été considérés comme des anomalies congénitales, une hypoplasie ou une tumeur 

vasculaire [4]. 

 

En 1963, Suzuki et ses collègues ont rapporté six cas de la maladie de Moya 

Moya à la 22
ème

 réunion annuelle de la Société de Neurochirurgie au Japon. Ils ont 

conclu que les artères néoformées au niveau de la base du cerveau sont des canaux 

collatéraux secondaires à une sténose des artères carotides internes acquises et 

progressives. 

 

En 1968 et 1969, Kudo, Nishimoto et Takeuchi, ainsi que Suzuki et Takaku, 

ont publié leurs études dans la littérature anglaise, ce qui a grandement contribué à 

la reconnaissance de la maladie de Moya Moya dans le monde entier. Ces auteurs 

ont également décrit les 6 étapes de progression angiographique de cette maladie, 
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du stade 1 (rétrécissement de l'artère carotide) au stade 6 où se développe un 

réseau vasculaire anormal au niveau de la base du crâne avec un aspect 

angiographique dit en « nuage de fumée » [3, 4]. 

 

Aux États-Unis et en Europe, la MMM était rapportée pour la première fois en 

1965. En effet, Weidner et ses collègues ont rapporté des résultats angiographiques 

de quatre patients atteints de cette maladie, en se basant sur la circulation des 

artères collatérales, leptoméningées et autres anastomoses transdurales. Parmi les 

quatre patients, a été rapportée une femme japonaise-américaine de 31 ans ayant 

présenté une hémorragie intracrânienne avec des résultats angiographiques 

typiques de la maladie de Moya Moya. Dans la même année, Krayenbuhl et Yasargil 

ont décrit également dans leur manuel un cas caractéristique de la MMM en se 

basant sur des résultats angiographiques et ils l‟ont mentionné comme une 

anomalie extrêmement rare nommée  "Capillare diffuse cerebrale angioectasia". Par 

la suite, Leeds et Abbott ont rapporté deux cas de cette maladie au cours de cette 

année, et par la suite, un nombre important de patients ont été rapportés dans la 

littérature anglaise [3]. 

 

En 1969, le nom de "Moya Moya" est apparu pour la première fois dans la 

littérature anglaise dont les principales lésions artérielles ont été définit par une 

sténose ou une occlusion de la portion terminale de l'artère carotide interne [3].  

 

Avant l‟apparition de nom de «Moya Moya", plusieurs noms ont été proposés 

pour cette pathologie : «Télangiectasie cérébrale juxta-basale»,  «Malformation 

hémangiomateuse des artères carotides internes bilatérales de la base du crâne » et 

la maladie de Nishimoto (ou maladie de Nishimoto-Takeuchi-Kudo) [7]. 

 

Le nom d‟une "occlusion spontanée de polygone de Willis" a été également 

rapporté et utilisé au Japon en 1968 tandis que le nom de "Moya Moya" s'est 

largement répandu et a été reconnu comme le nom spécifique de cette entité 

pathologique [6, 8]. 
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I- Rappel Anatomique 
 

A-  Vascularisation artérielle : 

 

1- Artères carotides : 

 

La carotide commune droite naît du tronc artériel brachiocéphalique alors que 

la carotide commune gauche naît directement de l‟arc aortique. Ces deux vaisseaux 

cheminent médialement à la veine jugulaire interne et antérieurement au rachis puis 

bifurquent au niveau de la quatrième vertèbre cervicale (C4) pour donner les artères 

carotides externe et interne.  

 

La carotide interne vascularise le cerveau tandis que la carotide externe 

vascularise la face. Pour atteindre le cercle de Willis à l‟intérieur de la boîte 

crânienne, l‟artère carotide interne passe par le canal carotidien situé sur la surface 

inférieure du crâne, traverse le rocher (la partie pétreuse de l‟os temporal) puis 

ressort dans la fosse crânienne moyenne par le foramen déchiré antérieur. Ce 

cheminement sinueux à travers le crâne forme ce qu‟on appelle le siphon carotidien 

(Figure 1). On distingue généralement un segment cervical  C1,  un  segment  intra-

pétreux C2, un  segment  intra-caverneux (siphon carotidien) C3 et un segment  

cérébral C4. 

 
Figure 1 : Vue supérieure de la base du crâne montrant les segments artériels de 

l‟artère carotide interne gauche 
[10]

.

Avant 

Droit 
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2- Artères vertébrales : 

 

Les deux artères vertébrales sont issues dans 90% des cas des artères sous-

clavières, elles-mêmes issues du tronc brachiocéphalique à droite et directement de 

l‟aorte ascendante à gauche.  

 

Elles ont un rapport étroit avec les vertèbres cervicales puisqu‟elles longent le 

rachis en traversant les foramens transversaires à partir de la sixième vertèbre 

cervicale (C6), puis contournent les parties latérales de l‟atlas avant d‟entrer dans le 

crâne par le foramen magnum.  

 

À l‟intérieur de la fosse crânienne postérieure, les deux artères vertébrales 

cheminent à la face antérolatérale du bulbe et fusionnent au niveau de la jonction 

bulbo-pontique pour donner naissance à l‟artère basilaire, axe de la vascularisation 

du tronc cérébrale et de la région caudale des hémisphères. 

 

La segmentation artérielle vertébrale est divisée 4 segments (Figure 2) : 

 V0 : ostium vertébral naissant sur le versant postéro-supérieur de 

l'artère sous-clavière.  

 V1 : segment cervical arciforme de l'artère sous-clavière au canal 

transversaire  

 V2 : segment transversaire,  

 V3 : boucle vertébrale au triangle sous-occipital de Tillaux.  

 V4 : segment terminal intracrânien. 

 

Les collatérales des artères vertébrales sont uniquement au niveau intra- 

crânien : 

– L‟artère spinale antérieure. 

– Des rameaux perforants pour le bulbe rachidien.  

– L‟artère cérébelleuse postéro-inférieure (PICA) destinée à la face latérale du 

bulbe et à la face inférieure du cervelet. 
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Figure 2 : Segmentation de l‟artère vertébrale, A : vue de face et B : vue de profil 
[10]

.  

A 

B 
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3- Polygone de Willis : 

 

Le cercle ou polygone de Willis est un système d'anastomoses unifiant les 

circulations antérieure et postérieure (Figure 3). Il se situe sur la face inférieure du 

cerveau et baigne dans l'espace sous-arachnoïdien plus précisément dans la citerne 

opto-chiasmatique. Il reçoit son apport vasculaire de la part des artères carotides 

internes et du tronc basilaire. 

 

Les artères carotides internes donnent chacune trois branches qui font partie 

du  cercle de Willis : les  artères cérébrales antérieures (ACA),  anastomosées  par  

l'artère communicante antérieure qui relie ainsi la circulation gauche et droite de 

l'encéphale; les artères communicantes postérieures s‟anastomosant avec les artères 

cérébrales postérieures (ACP) qui sont-elles les branches terminales de l‟artère 

basilaire, et les artères cérébrales moyennes (ou artères sylviennes) que les artères  

carotides donnent dans leur prolongement.  
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Figure 3 : Vue supérieure de la base du crâne montrant les différentes structures 

vasculaires constituant le polygone de Willis
 [10]

. 

 

 

      1 : Artère cérébrale antérieure              2 : Artère carotide interne supraclinoïdienne 

      3 : Artère communicante postérieure    4 : Tronc basilaire     

      5 : Artère communicante antérieure      6 : Artère cérébrale moyenne (Artère sylvienne)       

      7 : Artère cérébrale postérieure             8 : Artère vertébrale 
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4- Le système antérieur (l’artère carotide interne) : 

 

Les principales branches collatérales de l‟artère carotide interne sont : 

- L‟artère hypophysaire qui irrigue l‟hypophyse. 

- L‟artère ophtalmique destinée au globe oculaire, naît du segment C3, irrigue 

la rétine et s‟anastomose avec l‟artère angulaire (branche terminale de l‟artère 

carotide externe). 

 

 

L‟artère carotide interne se termine en 4 branches (Figure 4) :  

 

- L’artère cérébrale antérieure (ACA) : pénètre dans la fissure médiane du 

cerveau appliquée contre la face médiale des hémisphères. Elle  donne naissance  

principalement à deux artères : l‟artère péricalleuse et l‟artère calloso-marginale. 

 

- L’artère cérébrale moyenne (ACM) ou sylvienne (Figure 5) : présente 

d'abord un premier segment horizontal contre la face inférieure du lobe frontal (M1), 

puis elle gagne la face latérale de l'hémisphère par un trajet sinueux dans le sillon 

de Sylvius : une partie circulant sur l‟insula (M2) et son prolongement circulant sur la 

face intérieure des opercules (M3). La dernière partie sort de la vallée sylvienne par 

la scissure latérale pour devenir superficielle (M4). 

   

- L’artère choroïdienne antérieure : naît directement de la carotide interne,  

au-dessus de l'artère communicante postérieure. Elle s‟oriente en arrière, s‟étendant 

entre le tractus optique et le gyrus para-hippocampal, puis elle entre dans la citerne 

interpédonculaire. Elle pénètre dans la corne inférieure du ventricule latéral puis se 

distribue aux parois et aux plexus choroïdes.  

 

 - L’artère communicante postérieure : qui anastomose la carotide interne  à  

l‟artère cérébrale postérieure. 
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Figure 4 : Schéma montrant les branches terminales de l‟ACI sur la face ventrale du 

cerveau 
[10]

. 

 

 

1. artère carotide interne. 

2. artère cérébrale antérieure. 

3. artère communicante postérieure. 

4. artère choroïdienne antérieure. 

5. artère cérébrale moyenne. 

6. gyrus parahippocampique. 

7. tractus ou bandelette optique. 

8. artère basilaire. 

9. artère cérébrale postérieure. 
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Figure 5 : Schéma montrant la segmentation de l‟artère cérébrale moyenne 

[10]

. 

 

5- Le système postérieur (vertébro-basilaire) : 

 

Ce système assure la vascularisation du tronc cérébral et du cervelet  

(Figure 6).  

 

Les branches collatérales des artères vertébrales sont : 

- Les artères spinales.  

- Les rameaux perforants pour le bulbe.  

- L‟artère cérébelleuse postéro-inférieure (PICA), destinée à la face latérale du bulbe 

et à la face inférieure du cervelet. 

 

Les branches collatérales du tronc basilaire sont : 

- Les rameaux perforants destinés au bulbe et au pont. 

- L‟artère cérébelleuse antéro-inférieure (AICA). 

- L‟artère cérébelleuse supérieure (SCA). 

 

Les branches terminales du tronc basilaire sont représentées par les artères 

cérébrales postérieures.  
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Figure 6 : Schéma montrant le système vertébro-basilaire et ses branches 

collatérales et terminales 
[10]

. 

 

 

1. Thalamus   2. Nerf optique   4. Pédoncule cérébral   5. Nerf III    

6. Nerf V     7. Nerf VI     8. Nerfs VII et VIII     9. Nerfs mixtes 
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B-  Le drainage veineux : 

 
Le drainage veineux du cerveau converge dans la veine jugulaire interne en 

passant par les veines superficielles, les veines profondes et les sinus crâniens. Les 

veines et sinus du cerveau ne contiennent pas de valvules.  

 

1- Sinus veineux : 

 
Les feuillets encéphalique et périosté de la dure-mère sont accolés. A certains 

niveaux, ses feuillets se séparent pour créer des espaces, en forme de canaux, 

couverts d‟endothélium : les sinus veineux de la dure-mère ou sinus veineux 

cérébraux (Figure 7).  

 

Les sinus drainent le sang veineux pour se jeter ensuite dans les veines 

jugulaires internes. Il y a cependant aussi des connexions avec, entre autres, le 

plexus vertébral interne et la veine faciale.  

 

Les principaux sinus veineux de la dure-mère sont les suivants: 

 Sinus impairs : 

 Le sinus sagittal supérieur se situe à la jonction entre la faux du cerveau 

et la dure-mère accolée à la voûte crânienne. Il se termine dans le 

confluent des sinus. 

 Le sinus sagittal inférieur se situe à l'extrémité inférieure de la faux du 

cerveau. Il se jette dans le sinus droit. 

 Le sinus droit se situe dans la tente du cervelet. Il se termine dans le 

confluent des sinus. 

 Le sinus occipital se situe sur l‟insertion de la faux du cervelet. Il monte 

pour se jeter dans le confluent des sinus. 

 Le confluent des sinus, ou pressoir d‟Hérophile, achemine le sang du 

sinus sagittal supérieur et du sinus droit vers le sinus transverse. Il se 

situe à la jonction de ces trois sinus. 

 Sinus pairs : 

 Les sinus caverneux se situent latéralement à la loge de l‟hypophyse. Ils 

sont reliés au plexus veineux ptérygoïdiens via des veines émissaires et 

à la veine faciale via les veines ophtalmiques. 
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 Les sinus transverses se situent entre la tente du cervelet et la dure-

mère, accolés à la voûte du crâne dans le sillon du même nom. Ils se 

poursuivent par le sinus sigmoïde. 

 Les sinus sigmoïdes suivent leur sillon. Ils se jettent dans la veine 

jugulaire interne. 

 Les sinus pétreux supérieur et inférieur drainent à gauche et à droite  

les deux sinus caverneux. Le sinus pétreux supérieur longe le bord 

supérieur de la partie pétreuse de l'os temporal et se jette dans le sinus 

sigmoïde. Le sinus pétreux inférieur suit la fissure pétro-occipitale, 

quitte la boîte crânienne et rejoint la veine jugulaire depuis l'extérieur. 

 

 

 
 

Figure 7 : Veines et sinus de la face latérale du cerveau 
[10]

. 
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2- Veines superficielles : 

 

Les veines superficielles se drainent dans le sinus sagittal supérieur qui rejoint 

le confluent des sinus, le sinus droit puis le sinus latéral pour se jeter finalement 

dans la veine jugulaire interne (Figures 8 et 9).  

Les principales veines superficielles sont les suivantes : 

 La veine moyenne superficielle ou veine sylvienne superficielle (paire) se 

situe sur la partie antérieure du sillon Sylvien. Elle est en connexion avec 

le sinus caverneux. 

 La veine anastomotique supérieure ou veine de Trolard (paire) relie la 

veine moyenne superficielle et la veine de Labbé au sinus sagittal 

supérieur. 

 La  veine  anastomotique  inférieure ou  de  Labbé (paire) relie  les  

veines moyennes superficielles et les veines de Trolard aux sinus 

transverses. 

 La veine basale ou veine de Rosenthal (paire) se situe sur la face ventrale 

du lobe temporal et se jette dans la grande veine cérébrale (de Galien).  
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Figure 8 : Schéma montrant les veines et sinus de la face médiane du cerveau 
[10]

. 
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Figure 9 : Schéma montrant les veines et sinus de la face inférieure du cerveau 
[10]

. 
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3- Veines profondes : 

 
Les  veines cérébrales profondes sont au centre du cerveau. Elles drainent les 

structures internes du prosencéphale (les toiles choroïdiennes, les noyaux striés et  

le thalamus) (Figure 10).  

 

Les principales veines profondes sont les suivantes : 

 La veine thalamo-striée ou veine terminale (paire) parcourt la strie 

terminale qui se trouve entre le thalamus et le noyau caudé sur la face 

inféro-latérale des ventricules latéraux. A la hauteur des foramens de  

Monro, elle repart vers l‟arrière pour se jeter dans la veine cérébrale 

interne. 

 La veine cérébrale interne (paire) chemine sur le côté du 3ème ventricule 

pour se jeter dans la grande veine anastomotique de Galien 

postérieurement à la glande pinéale. 

 La veine choroïdienne (paire) voyage avec le plexus choroïde  

parallèlement à la veine thalamo-striée. Elle finit comme cette dernière 

dans la veine cérébrale interne. 

 La grande veine cérébrale ou veine de Galien (impaire) se trouve sous le 

splénium du corps calleux et se jette dans le sinus droit. 
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Figure 10 : Schéma montrant les veines cérébrales profondes 
[10]

. 

 

C-  Territoires d’irrigation du cerveau : 

(Figures 11, 12, 13, 14, 15 et 16) 

 

Les branches artérielles superficielles irriguent la surface de chaque 

hémisphère. Trois paires d'artères contribuent à cette irrigation: les artères  

cérébrales antérieures, moyennes et postérieures. Elles irriguent les faces médiales,  

latérales et inférieures du cerveau qu'elles atteignent en suivant les scissures ou les 

sillons. La vascularisation superficielle est de type terminal ; en conséquence chaque 

artère irrigue un territoire bien déterminé. 

 

Les branches profondes ou centrales irriguent les noyaux gris et la substance 

blanche centrale. 
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Figure 11 : Schéma montrant les différents territoires vasculaires 
[10]

. 

 

 

-1: cortex insulaire -2: avant-mur -3: putamen -4: globus pallidus -5:capsule interne (bras antérieur) 

-5': bras postérieur -6: noyau caudé (tête) -6': noyau caudé (queue) -7: corps calleux (genou) 

-7': corps calleux (bourrelet ou splénium) -8: scissure calloso-marginale -9: scissure péricalleuse  

-10: scissure calcarine 

ACA 

Artère 
choroïdienne 

antérieure 

ACM 

ACP 
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Figure 12 : Territoires de l‟ACM 
[10]

. 

 

 
 

Figure 13 : Territoires profonds de l‟ACM 
[10]

. 
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Figure 14 : Territoires de l‟artère choroïdienne antérieure 
[10]

. 

 

 
 

Figure 15 : Territoires de l‟ACA 
[10]

. 
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Figure 16 : Territoires de l‟ACP 
[10]

. 

 

 

 

II- Rappel angiographique : 

 

A-  L’artère carotide interne (ACI) :  

 

1- Trajet (Figure 17) : 

 

La portion cervicale de l‟ACI est composée du bulbe carotidien et du segment 

cervical. 

Le segment intra pétreux chemine dans le canal carotidien où l„artère entre en 

contact avec les parois inférieures et antéro-internes de la caisse du tympan. Son 

trajet est vertical, puis horizontal, parallèle à l'axe du rocher. 

Le segment caverneux est divisé en trois : le segment ascendant postérieur, le 

segment horizontal et le segment vertical antérieur. L'ACI entre en contact avec 

l'hypophyse en dedans et avec les nerfs crâniens VI, III, IV, V1et V2 en dehors. Le 

segment intra-caverneux quitte la région du sinus caverneux à hauteur de 

l'apophyse clinoïde antérieure. 
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Le segment supra-caverneux se compose de :  

* Segment clinoïdien: de siège intra-dural, il se termine avant la naissance de 

l'artère communicante postérieure. Ce segment entre en contact en haut avec le nerf 

optique, en antéro-inférieur avec le sinus sphénoïdal et en avant avec l'artère 

ophtalmique.   

* Segment supra-clinoïdien qui se termine au siphon carotidien. Il passe entre 

le nerf optique et le nerf oculomoteur. 

 

  

 

Figure 17 : Segmentation de L‟artère carotide interne (ACI) 
[5]

. 

 

(1) Intrapétreuse (deux segments : vertical et horizontal), (2) Intra 

caverneuse, (3) Supra-caverneuse, AOph : Artère ophtalmique,  

ACoPost : Artère communicante postérieure. 
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2- Collatérales : 

 

Le segment intrapétreux se divise en : 

  * Artère du canal ptérygoïdien, naît dans 30% des cas du segment horizontal 

de l'ACI pétreuse.   

  * Artère carotico-tympanique : branche naissant du genou de l'ACI pétreuse, 

vascularisant l'oreille moyenne, et s'anastomosant avec l'artère tympanique 

inférieure, branche de l'artère pharyngienne ascendante.  

 

 Le segment caverneux donne :  

   * Le tronc méningo-hypophysaire : Naît au niveau du genou postérieur, et 

vascularise la glande pituitaire par les artères hypophysaires inférieures, le clivus par 

des artères clivales et la tente du cervelet par l'artère de Bernasconi.  

   * Le tronc inféro-latéral : vascularise les paires crâniennes II, IV, VI et le 

ganglion de Gasser. Il s'anastomose avec l'artère maxillaire interne, l'artère 

méningée moyenne et l'artère méningée accessoire.   

  

Le segment supra-caverneux donne :   

   * Artère ophtalmique (Figure 18 et 19) : naît au niveau de la face antérieure 

du segment clinoïdien en regard des apophyses clinoïdes antérieures.   

   * Artère communicante postérieure (Figure 20) : naît de la face postérieure 

de l'ACI supra-caverneuse puis rejoint l'artère cérébrale postérieure. Elle donne les 

branches thalamo-perforantes antérieures destinées à la partie médiale du thalamus 

et au 3ème ventricule.   

   * Artère choroïdienne antérieure (Figure 21) : naît de la face postéro-interne 

de l'ACI juste au-dessus de l'artère communicante postérieure.  
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Figure 18 : Vue sagittale (A) et axiale (B) sur une AngioIRM montrant l‟artère 

ophtalmique (Flèche) 
[5]

. 

 

 

 

Figure 19 : Vue de profil d‟une angiographie carotidienne montrant l‟artère 

ophtalmique 
[5]

. 

 

A B 



 

30 
 

 
 

Figure 20 : Vue de profil d‟une angiographie carotidienne montrant l‟artère 

communicante postérieure 
[5]

. 

 

 

 

Figure 21 : Vue de profil d‟une angiographie carotidienne montrant l‟artère 

choroïdienne antérieure 
[5]

. 
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B- L’artère cérébrale antérieure (ACA) : 

 

1- Trajet : 

 

L'artère cérébrale antérieure est divisée en 5 segments (Figures 22 et 23) : 

 Le segment A1 : segment horizontal (pré-communiquant) avant la 

communicante antérieure, il s'étend médialement jusque dans la 

région du nerf optique. 

 Le segment A2 : segment vertical ou post-communicant. Il désigne 

la branche située dans la scissure inter-hémisphérique, jusqu'en 

avant du bec (rostrum) du corps calleux 

 Le segment A3 : distal, correspondant à la branche contournant 

supérieurement et antérieurement le genou du corps calleux. Cette 

branche se divise en artère péricalleuse et calloso-marginale. 

 Les  segments  A4  et  A5  (péricalleux)  cheminant  d‟avant  en  

arrière  par  un  trajet horizontal dans le sillon du corps calleux, 

entre le corps calleux et le gyrus cingulaire jusqu‟à l‟origine du 

splénium. 

 

Figure 22 : Les différents segments de l‟ACA sur des coupes angiographiques en 

reconstructions 
[5]

. 
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Figure 23 : Segmentation A1, A2 et A3 de l‟ACA en AngioIRM 
[5]

. 

 

2- Collatérales : 

 

- L‟artère centrale longue de Heubner : Elle naît le plus fréquemment des 

segments A1 ou A2. Ses branches terminales vascularisent la tête du noyau caudé, le 

bras antérieur de la capsule interne et l'extrémité antérieure du putamen.  

- Les branches destinées aux bandelettes optiques.  

- Les branches perforantes centrales courtes : Naissent de l'artère communicante 

antérieure et de l'ACA. 

 

C-  L’artère cérébrale moyenne (ACM) : 

 

1- Trajet : 

 

L'artère cérébrale moyenne est divisée en 4 parties (Figure 24) : 

o Le segment M1 : segment horizontal ou basal, s'étend depuis l'artère 

carotide interne jusqu'à la fosse latérale de Sylvius. 

o Le segment M2 : insulaire, désigne les branches localisées dans la 

fissure latérale (jusqu'au sommet de la scissure de Sylvius).  

o Le segment M3 : operculaire, dénomme les branches situées entre le 

sommet de la scissure de Sylvius et le cortex cérébral.  

o Le segment M4 : cortical, fait référence aux branches situées à la 

surface du cortex cérébral. 

A1 

A2 

A3 
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Figure 24 : Les différents segments de l‟ACM sur une angiographie cérébrale 
[5]

. 

 

2- Collatérales :  

 

- Les artères lenticulo-striées : naissent à partir de M1 et vascularisent le 

noyau caudé, le noyau lenticulaire, la capsule interne et la capsule externe.  

- Les branches corticales. 

 

D-  Artère vertébrale :  

 

La segmentation artérielle vertébrale est divisée 4 segments (Figure 25) : 

 V1 (segment extra-osseux), s‟étend de l‟ostium jusqu‟à l‟entrée de 

l‟artère vertébrale dans le trou transversaire de C6.  

 V2 (segment transversaire), s‟étend de C6 à C2.  

 V3 (segment C2-C1), se verticalise en direction du trou transversaire de 

C1.  

 V4 (segment intra-dural), il est compris entre l'émergence de l'artère 

vertébrale du canal transversaire de C1 jusqu‟à la naissance de l'artère 

basilaire. Le passage en intra-dural est responsable d‟une diminution 

de calibre des artères vertébrales physiologique. 
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Figure 25 : Dessin schématique (A) et angiographique (B) montrant les différents 

segments des deux artères vertébrales 
[5]

. 

 

E-  Artère cérébrale postérieure :  

 

L‟ACP divisée en 4 segments (Figure 26) : 

 Le segment P1 (précommunicant), qui s'étend depuis le tronc basilaire 

jusqu'à l'artère communicante postérieure. Le segment P1 passe au-

dessus du nerf oculomoteur (III). 

 Le segment P2 (ambiant), qui commence depuis la jonction P1/artère 

communicante postérieure. Il contourne le mésencéphale pour se 

retrouver près du nerf trochléaire (IV), au-dessus de la tente du cervelet. 

 Le segment P3 (quadrigéminal), parcourt brièvement la citerne 

quadrigéminale. 

 Le segment P4 (calcarin) se termine dans la scissure calcarine. 

 

 

 

A B 
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Figure 26 : Segmentation de l‟ACP sur une coupe angiographique vue de face 
[5]

.

P4 



   

7 
 

 

 

 

 

 
 

 

 

   PATIENTS - METHODE 
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Notre travail est une étude rétrospective descriptive portant sur trois cas de la 

maladie de Moya Moya colligés sur une période d‟environ trois ans, allant du mois 

d‟Avril 2011 au mois de Janvier 2014. 

 

Nous avons alors exploité trois dossiers de malades d‟âge adulte (entre 22 ans 

et 45 ans), diagnostiqués comme ayant la maladie de Moya Moya en se basant sur 

des résultats d‟angiographie cérébrale. Deux de nos malades se sont présentés dans 

un tableau d‟hémorragie cérébrale, alors que le troisième a présenté une ischémie 

cérébrale. Ces malades ont été pris en charge aux services de Neurologie, 

Neurochirurgie, Radiologie et de Réanimation polyvalente A1 du CHU Hassan II de 

Fès. 

 

Les données cliniques et paracliniques ont été recueillies à partir des dossiers 

des patients. En se basant sur ces données et une revue de la littérature, nous  

avons fixé comme objectifs de : 

 Décrire les caractéristiques épidémiologiques et cliniques de la MMM. 

 Illustrer ses différents aspects en imagerie radiologique. 

 Expliquer les différents moyens thérapeutiques et leurs indications.  

 Définir le pronostic de la maladie ainsi que son mode évolutif.



    

 

 

 

 

 

 
 

OBSERVATIONS  

CLINIQUES 
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Observation n°1 : 

 

Il s‟agit de Mme M. Najat âgée de 22 ans, originaire et habitant Rabat, mère 

d'une fille et femme au foyer, de bas niveau socio-économique, sans ATCD 

pathologiques médicaux, chirurgicaux ou toxiques notables. Cette dame fut admise 

aux urgences en Janvier 2014 pour prise en charge de troubles de conscience 

d‟apparition brutale. 

 

L‟histoire de la maladie remonte au jour de son admission où la patiente a 

présenté un vertige immédiatement suivi d‟une chute avec perte de connaissance 

brutale, sans notion de fièvre associée. 

 

A l‟admission, l‟examen clinique a trouvé une patiente inconsciente ayant un 

GCS à 8/15, des pupilles égales et réactives ; la patiente était stable sur le plan 

hémodynamique et respiratoire avec une tension artérielle à 12/8 cmHg, une 

fréquence respiratoire à 16 cycles/min et une fréquence cardiaque à 72 

battements/min. La nuque était souple, et la glycémie à la bandelette était évaluée à  

0.98. 

  

Dès son hospitalisation aux urgences, la patiente a bénéficié d'un scanner 

cérébral qui a montré une hémorragie méningée avec inondation ventriculaire (stade 

IV de FISCHER), associée à un comblement des citernes de la base et engagement 

amygdalien (Figure 27). La patiente fut par la suite admise au bloc opératoire où elle 

a bénéficié d'une mise en place d‟une DVE (dérivation ventriculaire externe) puis fut 

transférée au service de Réanimation A1 le jour-même. 
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Figure 27 : TDM cérébrale initiale, faite en coupes axiales sans contraste, montrant 

une hémorragie quadri-ventriculaire massive. 

 

La patiente a été initialement extubée à J+2 avec une amélioration de son GCS, 

puis elle a été réintubée sur des critères neurologiques et respiratoires. A J+10, elle 

a été trachéotomisée. 

 

Durant son séjour en Réanimation, la patiente a présenté une pneumopathie 

nosocomiale mise sous Tienam pendant 10j avec une bonne amélioration clinique et 

biologique. 
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Après dix jours d‟hospitalisation en Réanimation, la patiente a bénéficié d'une 

TDM cérébrale de contrôle qui a objectivé une nette régression de l‟hémorragie 

ventriculaire avec absence de dilatation ventriculaire (Figure 28), d‟où l‟arrêt de la 

sédation et le retrait de la DVE à J+14 de sa pose. 

 

L‟évolution a été marquée par l‟amélioration de l‟état de conscience de la 

patiente avec un GCS devenant à 15/15. 

 

 
 

Figure 28 : TDM cérébrale de contrôle montrant la présence d‟un drain de DVE au 

niveau de la corne frontale du ventricule latéral droit avec disparition quasi-complète 

de l‟hémorragie intraventriculaire.  

 
 

Par la suite, une artériographie cérébrale a été réalisée objectivant une 

malformation artérielle consistant en l‟arrêt de prise de contraste au niveau de la 

carotide interne droite dans sa portion pré-caverneuse avec l‟absence de l‟artère 

sylvienne droite et la présence de plusieurs systèmes de suppléance à partir des 

artères cérébrales perforantes ainsi par l‟intermédiaire de la carotide externe faisant 

évoquer une vascularite type Moya Moya (Figures 29, 30 et 31).  
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Figure 29 : Artériographie de la carotide interne droite de profile (A) et de face (B) 

montrant une sténose de la terminaison de la carotide alimentant un réseau 

d‟artérioles permettant de reprendre le tronc de la sylvienne (M2) et de la cérébrale 

antérieure (A2). 

A A 

B B 
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Figure 31 : Artériographie de la vertébrale gauche: développement d‟un réseau de 

suppléances corticales permettant de reprendre les territoires de la sylvienne et de 

la cérébrale antérieure homolatérales. Noter la reprise de la péricalleuse (Flèche). 

Figure 30 : Artériographie de la carotide interne gauche de profile et en oblique 

antérieur gauche montrant les mêmes anomalies décrites sur la figure précédente 

(Figure 29). 
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Une fois le diagnostic de maladie de Moya Moya a été retenu, la patiente a été 

transférée au service de neurologie pour suivi et complément de prise en charge.  

 

L‟examen à l‟admission au service de Neurologie a trouvé une patiente 

consciente (GCS 15/15), stable sur le plan hémodynamique et respiratoire, 

apyrétique, mais légèrement ralentie. La nuque était souple et les pupilles égales et 

réactives. L‟examen neurologique a objectivé une discrète hémiparésie droite 

permettant la marche, avec une hypermétrie du côté droit. Le reste de l‟examen 

somatique est sans particularités et le reste du bilan étiologique était négatif. 

 

La patiente a été mise sous inhibiteur calcique et antiagrégants plaquettaires à 

vie avec des séances de rééducation. Elle est régulièrement suivie en consultation et 

mène une vie normale. 



 

43 
 

Observation n° 2 : 

 

Il s‟agit de Mr E. Mohamed âgé de 45 ans, ayant comme antécédent 

pathologique une hypertension artérielle depuis 04 ans sous traitement (inhibiteur 

calcique à la dose de 5 mg par jour) avec mauvaise observance thérapeutique.  

 

Ce patient fut admis aux urgences pour prise en charge d‟une lourdeur de 

l‟hémicorps droit d‟installation brutale. L‟interrogatoire a retenu la notion de 

céphalées aiguës « en casques » ayant précédé de trois heures la survenue de la 

lourdeur hémicorporelle droite. 

 

L‟examen à l‟admission a trouvé un patient somnolent avec un GCS estimé à 

13-14/15, des pupilles égales et réactives,  la tension artérielle était à 16/10 cmHg 

et la glycémie à la bandelette à 1,06. L‟examen Neurologique a objectivé une nuque 

souple, avec une hémiparésie droite à prédominance brachiale associée à une 

paralysie faciale centrale homolatérale. Le reste de l‟examen somatique était sans 

particularités.  

 

Une TDM cérébrale sans contraste a été réalisée en urgence et a montré un 

hématome fronto-temporal gauche responsable d‟un engagement sous falcoriel et 

associé à une inondation ventriculaire (Figure 32).  
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Figure 32 : TDM cérébrale initiale, en coupes axiales sans contraste, montrant un 

volumineux hématome intracérébral fronto-temporal gauche avec inondation 

ventriculaire   

 

Un complément par un angioscanner cervico-cérébral a été réalisé objectivant :  

- Un hématome fronto-temporal gauche mesurant 100x44x35cm
3

 

responsable d‟un engagement sous falcoriel et entouré d‟un discret œdème 

périlésionnel. 

- La présence d‟un épaississement pariétal circonférentiel de la carotide 

commune gauche et de la carotide interne homolatérale. 

- Un aspect effilé de la carotide interne gauche dans toutes ses portions, 

circulant à un bas débit artériel. 

- La présence de quelques calcifications pariétales au niveau de la carotide 

interne gauche et l‟artère sylvienne homolatérale (Figure 33). 
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Figure 33 : Angioscanner cérébral montrant une vascularite, sans individualisation 

d‟une image anévrysmale intracérébrale. 

 

Le patient a été acheminé par la suite au service de Réanimation A1où il a été 

hospitalisé pendant 05 jours durant lesquels son état clinique s‟est nettement 

amélioré. 

 

Ensuite une artériographie cérébrale a été réalisée objectivant  un aspect 

hypoplasique de la carotide commune gauche sur l‟ensemble de son trajet cervical, 

cet aspect hypoplasique se continue sur la carotide interne dans son trajet intra-

pétreux, s‟exagérant au niveau de sa portion intracaverneuse en particulier après le 

départ de l‟artère ophtalmique pour finir sur une sténose de son segment 

intracrânien. Cette hypoplasie est associée à une touffe de petites artères d‟aspect 

chevelu, de topographie profonde (artères perforantes). Par ailleurs, il y avait une 

absence de suppléance de la circulation intracrânienne hémisphérique gauche par 

les branches de la carotide externe (Figures 34 et 35). 
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Figure 34 : Artériographie de la carotide interne gauche de profil (A) et de face (B) 

montrant une hypoplasie de la carotide interne cervicale, intrapétreuse et     

intracrânienne avec sténose termino-carotidienne et départ d‟un réseau d‟artérioles 

ne permettant pas d‟opacifier un vrai tronc artériel. 

 

Par contre, l‟opacification de la carotide interne droite a mis en évidence un 

réseau artériel de calibre normal, avec une prise en charge par la communicante 

antérieure de la circulation antérieure gauche. 

Le patient a bénéficié d‟un traitement médical à base d‟inhibiteurs calciques et 

d‟antiagrégants plaquettaires à vie. Il a aussi bénéficié de séances de rééducation. 

Actuellement, le patient est toujours en vie et mène une activité socio-

professionnelle normale. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

B A 
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Figure 35 : Artériographie de la carotide interne droite montrant un aspect normal 

de la circulation antérieure droite. Notez la suppléance de la circulation antérieure 

gauche par le biais de la communicante antérieure avec asymétrie de la dynamique 

artérielle corticale témoignant d‟une asymétrie de perfusion des deux hémisphères. 
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Observation n° 3 : 

 

Il s‟agit de Mme T. Fatima âgée de 42 ans, sans antécédents pathologiques 

notables, admise en Janvier 2013 pour une lourdeur de l‟hémicorps gauche 

d‟installation brutale avec participation faciale. L‟examen à l‟admission a trouvé une 

patiente consciente, aphasique ; son GCS était évalué à 11/15, elle avait une tension 

artérielle à 14/08 cmHg et des pupilles égales et réactives. L‟examen neurologique a 

objectivé une hémiplégie gauche avec hémianesthésie gauche, une paralysie faciale 

centrale gauche et une Hémianopsie homolatérale homonyme. Le reste de l‟examen 

somatique était sans particularités. 

  

Une TDM cérébrale a été réalisée en urgence objectivant un accident vasculaire 

cérébral ischémique sylvien droit (Figure 36). 

  

 

 

Figure 36 : TDM cérébrale initiale montrant une plage hypodense temporo-pariétale 

droite systématisée, en faveur d‟un AVC ischémique sylvien droit. 
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Un angioscanner cérébral, réalisé en urgence, a objectivé l‟absence 

d’individualisation des segments proximaux de l’ACA et de l‟artère sylvienne droite 

avec une réduction du calibre de la carotide droite arrêté au niveau de la carotide 

interne intracrânienne (Figure 37). 

 

Figure 37 :.Angioscanner cérébral montrant une réduction du calibre de la carotide 

droite arrêté au niveau de la carotide interne intracrânienne avec absence 

d‟individualisation des segments proximaux de l‟ACA et de l‟artère sylvienne droites 

 

Par la suite, une artériographie a été réalisée montrant : 

- Une hypoplasie de la vertébrale gauche sur l‟ensemble de son trajet ; la 

vertébrale droite était augmentée de calibre. 

- Une hypoplasie de la carotide interne droite qui présente une image d‟arrêt 

brutal à la terminaison de la carotide intracaverneuse après avoir livré la 

communicante postérieure. 

- Une absence d‟opacification du segment précommuniquant (A1) de la 

cérébrale antérieure droite ni de la sylvienne droite. 

- La CI gauche est de calibre normal, avec présence d‟une communicante 

antérieure prenant en charge la cérébrale antérieure droite d‟aval dont les 

branches corticales permettent de suppléer le territoire sylvien superficiel 

droit (Figures 38 et 39). 
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Figure 38 : Artériographie de la carotide commune et interne droite de profil (A) et 

de face (B) montrant une hypoplasie de la carotide interne droite sur l‟ensemble de 

son trajet. Notez la sténose totale termino-carotidienne intracrânienne après avoir 

livré l‟artère ophtalmique et la communicante postérieure.  

 

 

 

B A 

A A 
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Figure 39 : Artériographie de la carotide interne gauche : aspect normal de la 

circulation antérieure gauche. Suppléance entière de la circulation antérieure droite 

par la communicante antérieure. Légère asymétrie de la dynamique circulatoire 

droite – gauche. 

 

 

Le reste du bilan étiologique était sans particularité. Le diagnostic de maladie 

de Moya Moya a été retenu et la patiente a été mise sous Héparine de bas poids 

moléculaire à dose préventive, antiagrégants plaquettaires et rééducation motrice. 

 

L‟évolution clinique était favorable avec un début de récupération du déficit 

moteur au terme de la première semaine. Le suivi à 03 mois a montré que la 

patiente a gardé une légère hémiparésie gauche prédominant au niveau du membre 

supérieur gauche, sinon la marche était possible sans aide. La patiente n‟a pas 

présenté aucune récidive ischémique ou hémorragique par la suite. 

 

 

 



     

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

DISCUSSION 
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I - Définition : 

 

La maladie de Moya Moya (MMM) est une maladie vasculaire cérébrale 

chronique caractérisée par la sténose et l‟occlusion progressive de la terminaison 

des artères carotides internes intracrâniennes et de la partie proximale des artères 

du polygone de Willis, associée au développement d‟un réseau vasculaire anormal au 

niveau de la base du crâne. Ce réseau prend souvent un aspect « nuageux » ou en 

« volutes de fumée »  qui se traduit en japonais par « Moya Moya » [3]. 

 

Ce réseau vasculaire anormal peut aussi se développer lorsque le 

rétrécissement des artères de la base du crâne survient dans le cadre d‟une maladie 

générale ou locale déjà connue. On utilise alors dans ce cas-là le terme de syndrome 

de « Moya Moya ». Lorsqu‟aucune maladie n‟est associée aux anomalies artérielles, 

on préfère utiliser le terme de maladie de « Moya Moya » [3]. 

 

Il est capital alors de distinguer entre : 

 La maladie de Moya Moya : survenant en l‟absence de contexte pathologique 

défini. 

 Le syndrome de Moya Moya : secondaire à une pathologie préexistante, à 

savoir une drépanocytose, une artérite infectieuse, une trisomie 21, une 

neurofibromatose de type 1 (NF1) ou des séquelles de radiothérapie [3]. 

  

II- Critères de diagnostic :  

 

Le premier rapport anglais de la MMM a décrit les caractéristiques cliniques de 

cette maladie, y compris les changements sténo-occlusifs de la carotide interne et la 

formation d‟un réseau vasculaire anormal au niveau de la base du crâne. En outre, 

ces modifications vasculaires ont des caractéristiques de position et de progression 

bilatérale [12].  

 

En 1977, le comité de recherche soutenu par le ministère japonais de la Santé 

a commencé la recherche fondamentale et clinique sur la maladie de Moya Moya, et 

en 1995, ce comité a proposé des critères pour le diagnostic et le traitement de 

cette maladie. Ces critères diagnostiques sont résumés dans le Tableau ci-dessous  

(Tableau 1) en se basant sur les changements vasculaires caractéristiques et en 

http://www.chu-st-etienne.fr/avcpediatrie/lexique.aspx#polygonewillis
http://www.chu-st-etienne.fr/avcpediatrie/lexique.aspx#drepanocytose
http://www.chu-st-etienne.fr/avcpediatrie/lexique.aspx#neurofibromatose
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utilisant l'angiographie conventionnelle, examen essentiel pour le diagnostic de 

cette maladie [13].  

 

Critères 

1 

Sténose ou occlusion de la portion terminale de l’artère carotide 

interne, de la portion initiale (A1) de l’artère cérébrale antérieure ou de 

la portion initiale (M1) de l’artère cérébrale moyenne. 

2 Présence d’un réseau artériel anormal. 

3 Bilatéralité des deux premiers critères. 

4 

Absence d’une cause de syndrome de Moya Moya : athérosclérose 

des artères de la base du crâne, maladie auto-immune, méningite, 

tumeur de la base du crâne, trisomie 21, neurofibromatose de type 1, 

traumatisme crânien, radiothérapie. 

 

Tableau 1 : Les critères de diagnostic de la maladie de Moya Moya [13]. 

 

L'imagerie par résonance magnétique (IRM) et l'angio-IRM (ARM) ont fourni 

suffisamment de renseignements pour identifier les changements vasculaires 

caractéristiques de la MMM, et ont facilité  le dépistage des patients atteints de cette 

maladie. Le diagnostic de maladie de Moya Moya « probable » sera retenu lorsque le 

caractère bilatéral des anomalies vasculaires est absent [13]. 

 

Les formes unilatérales de la MMM (maladie « probable ») sont plus fréquentes 

chez l‟adulte. Dans une étude japonaise, 7% des formes unilatérales au moment du 

diagnostic sont devenues bilatérales durant le suivi de 6 ans [13]. 

  

L‟étiologie de cette maladie reste inconnue, ce qui explique la définition de 

cette maladie. Quand un facteur de risque ou une condition peut causer ces 

changements vasculaires, le diagnostic sera donc celui de syndrome de Moya Moya 

et non pas la MMM.  
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Le comité de recherche a indiqué des conditions pour exclure la MMM comme 

suit :  

o Artériosclérose  

o Maladie auto-immune  

o Méningite.  

o Tumeur cérébrale.   

o Syndrome de Down.  

o Maladie de Recklinghausen.  

o Traumatismes crâniens.  

o Irradiation de la tête.  

 

En plus de ces critères diagnostiques, les résultats anatomo-pathologiques 

évocateurs de la MMM sont les suivants [13] : 

1) La sténose ou l'occlusion de la lumière intérieure de la partie terminale de l'artère 

CI secondaire à une hyperplasie ou un épaississement de la couche intimale est 

habituellement observée sur les deux côtés. Le dépôt des lipides est parfois 

observé dans la couche de l'intima épaissie.  

2) Au niveau des artères du polygone de Willis, le changement sténotique présente 

des degrés divers et l'occlusion est souvent associée à une hyperplasie fibreuse 

de la couche intimale, une ondulation de la limitante élastique interne et un 

amincissement de la couche médiane.  

3) Il existe un certain nombre de petits vaisseaux (perforantes et des canaux 

vasculaires anastomotiques), principalement sur le site ou autour du polygone de 

Willis.  

4) La présence fréquente de petits vaisseaux collatéraux dans la pie-mère. 

 

Ces critères diagnostiques ne diffèrent pas de la description originale de cette 

maladie. Cependant, parmi les caractéristiques importantes de la nature progressive 

de la MMM, la progression angiographique a été classée selon six stades en 

fonction de son aspect, son développement et de la diminution voire la disparition 

des vaisseaux Moya Moya (Figure 40 et Tableau 2) [3]. 
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Figure 40 : Schéma montrant les stades angiographiques de la maladie de Moya 

Moya [3]. 

 

 

Stades Description 

I Sténose des carotides internes 

II Apparition des vaisseaux Moya Moya 

III Majoration du nombre des vaisseaux Moya Moya 

IV Diminution du nombre des vaisseaux Moya Moya 

V 
Diminution importante du nombre des vaisseaux 

Moya Moya 

VI Disparition des vaisseaux Moya Moya 

 

Tableau 2 : Stades évolutifs de la maladie de Moya Moya [3]. 
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III-  Epidémiologie :  

 

La MMM est fréquente dans les pays d'Asie de l'Est, tels que le Japon et la 

République de Corée [14]. 

 

Au début des années 1970, plusieurs enquêtes ont rapporté les 

caractéristiques épidémiologiques de la MMM au Japon. Depuis 1977, un comité de 

recherche sur cette maladie a été établi par le ministère de la Santé au Japon (RCMJ), 

et s‟est chargé de l‟étude de l‟épidémiologie de cette maladie. Par la suite, quatre 

enquêtes nationales ont été menées au Japon en 1984, 1990, 1995, et 2003 

respectivement. En République de Corée, une étude de la MMM a été faite pour la 

première fois en 1988, et plusieurs rapports sur l'épidémiologie de cette maladie 

ont été publiés dans ce pays [14].  

 

A - Prévalence et incidence au Japon : 

 

Dans la dernière enquête nationale menée au Japon en 2003, le nombre total 

de patients traités pour la maladie de Moya Moya a été estimé à 7700 basés sur les 

données des hôpitaux sélectionnés (La population totale du Japon en 2003 était 

d'environ 120 millions). La prévalence annuelle de la maladie de Moya Moya au 

Japon a été estimée à 6,03 / 100.000 personnes et l'incidence a été estimée à 0,54 / 

100.000 individus. Cette enquête a révélé une augmentation importante du nombre 

de patients atteints de cette maladie en se basant sur une comparaison entre les 

trois enquêtes nationales précédentes (qui ont rapporté respectivement : 1900 

personnes touchées en 1984, 3300 personnes en 1990, et 3900 personnes en 1994) 

(Figure 41) [14]. 
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Figure 41 : Augmentation du nombre des patients atteints de la MMM au Japon [14]. 

 

Pour éviter un biais de sélection, une étude a été réalisée dans Hokkaido (la 

deuxième plus grande île du Japon), de 2002 à 2006. Dans cette enquête, la 

prévalence annuelle et l'incidence de la MMM ont été estimées respectivement à 10,5 

/ 100.000 individus et 0,94 / 100.000 individus. L'utilisation généralisée de l'IRM 

pourrait augmenter la détection des personnes asymptomatiques présentant une 

occlusion du polygone de Willis. La prévalence annuelle de la MMM, y compris cette 

population asymptomatique a été estimée à 50,7 / 100.000 personnes. Néanmoins 

d'autres discussions sont nécessaires pour déterminer si ces personnes 

asymptomatiques présentant une occlusion du polygone de Willis devraient être 

considérées comme ayant une MMM [15]. 

 

B - Distribution mondiale de la maladie de Moya Moya : 

 

Une évaluation des données publiées dans plusieurs pays entre 1972 et 1989 

a révélé 1063 cas de MMM dans le monde entier, sauf le Japon. L'étude rapporte 625 

cas en Asie, 201 en Europe, 176 en Amérique du Nord et du Sud, 52 en Afrique et 9 

cas en Océanie. 
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Dans une étude de 298 patients atteints de la MMM dans l'État de Washington 

et de la Californie entre 1987 et 1998, l'incidence a été estimée à 0,086 / 100.000 

individus, ce qui était inférieur à celle rapportée au Japon [16]. 

 

Cependant, les incidences ethniques varient. L'incidence la plus élevée a été 

observée chez les américains d'origine asiatique (0,28 / 100.000 personnes- 

années), suivis par les afro-américains (0,13), les blancs (0,06) et les hispaniques 

(0,03). Ce rapport a révélé que les facteurs génétiques et environnementaux peuvent 

influencer l'incidence de la MMM, et que cette maladie est observée plus 

fréquemment chez les personnes d'origine asiatique (Figure 42) [16].   

 

 
 

Figure 42 : Dessin schématique des incidences de la MMM au Japon, USA et en 

Europe [16]. 
 

 

C - Différence entre les sexes : 

  

Le sex-ratio est resté à peu près constant tout au long de ces dernières 

enquêtes. MMM est beaucoup plus fréquente chez les femmes que chez les 

hommes. Le sexe-ratio F/H a été évalué dans plusieurs enquêtes et était de 1,6 [18], 

1,8 [17], et 2,18 [15]. 

 

Notre étude a porté sur trois cas âgés successivement de 22 ans, 45 ans et 42 

ans avec un âge moyen de 36,5 ans. Trois de nos patients étaient de sexe féminin et 

un de sexe masculin, ce qui rejoint les données de la littérature. 

 

Japon 

USA 
Europe 
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D - L’âge de début : 

 

La distribution de l'âge d'apparition chez les patients atteints de la MMM est 

caractérisée par deux pics. L'enquête nationale qui a été menée au Japon en 1997 a 

révélé un pic à l'âge de moins de 05 ans et un autre petit pic à l'âge de 40 ans 

environ. De même, dans la base de données pour RCMJ 2003-2007, deux pics dans 

la distribution d'âge de début ont été observés, avec un pic à 09 ans et demi et un 

autre pic inférieur à 40 ans (Figure 43) [19].  

 

 

 

Figure 43 : Âge d‟apparition de la maladie de Moya Moya [19]. 

 

 

E- La forme familiale de la maladie de Moya Moya : 

 

Des antécédents familiaux de la MMM ont été observés chez 10 à 15% de tous 

les patients. Dans une étude comparant 24 cas familiaux avec 131 cas sporadiques, 

le rapport femmes/hommes était de 5 pour les cas familiaux, mais seulement de 1,6 

chez les cas sporadiques [20]. 
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En huit paires parents-enfants, les parents ont présenté leurs premiers 

symptômes à l'âge de 22-36 ans, mais leurs enfants présentaient des symptômes à 

un âge plus jeune (05-11 ans). Ces résultats suggèrent que la MMM familiale est 

fortement associée à l'anticipation génétique avec une prédominance féminine [22]. 

 

Les cas familiaux de la MMM ont été signalés à environ 06-12% dans tous les 

cas. Environ 50-70% des cas familiaux de la MMM se produisent dans la fratrie alors 

que 24% de ces cas survient entre parent et fils [21]. 

 

L'incidence de cette maladie chez les frères et sœurs est d'environ 3%, ce qui 

est 42 fois plus élevée que dans la population générale. L'incidence de la 

progéniture est d'environ 2,4%, ce qui est 34 fois plus élevée que dans la population 

générale [20]. 

 

Le mode de transmission de cette maladie n'est pas clair, mais il est plus 

probable qui il soit multifactoriel. Le mode de transmission de la MMM familiale est 

autosomique dominant avec une pénétrance incomplète. Quant à la proportion des 

personnes touchées dans la descendance totale, 50% indique un mode autosomique 

dominant et 25% indique un mode autosomique récessif [20]. 

 

Le rapport de transmission de la mère à sa descendance a été de 3,44 

montrant une prédominance maternelle et la transmission mère-fille a été 

fréquemment observée (60%). L'âge adulte et les patients asymptomatiques ont été 

plus fréquemment observés dans la transmission mère-fille. La proportion de 

jumeaux monozygotes est plus élevée dans la MMM que dans la population 

générale. La plupart des paires de jumeaux monozygotes étaient des femmes [23]. 

 

Pour comprendre le contexte génétique de la MMM, plusieurs analyses de 

liaison non paramétriques utilisant principalement des paires de frères et sœurs ont 

été effectuées, ce qui a montré un lien entre les chromosomes 3p24.2-p26, 6q23, 

12p12 et 17q25. Le gène responsable de la MMM est situé sur le chromosome 

17q25. Le D353050 microsatellite polymorphisme localisé sur le chromosome 

3p24.2-p26 a montré une forte liaison d‟analyse non paramétrique avec un score de 

3,46. L'analyse de liaison de l'inhibiteur tissulaire métalloprotéinase-2 a montré que 
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dans le chromosome 17q25, il y a un polymorphisme au niveau de la région 

promotrice qui a été fortement associée à la MMM familiale [25]. 

En Europe, les formes familiales semblent extrêmement rares. De rares cas 

familiaux ont été observés en Italie, en Belgique et en France (moins de 05 familles 

au total). Le risque de découverte d‟un nouveau cas au sein d‟une famille demeure 

néanmoins indéterminé. 

 

IV – Génétique : 

 

A- La présence de cas familiaux :  

 

La plupart des patients atteints de la MMM sont des cas sporadiques, mais au 

Japon, 10-15% de ces malades ont eu la MMM de leurs parents de premier degré. 

Aux États-Unis, 6% des patients ont eu des antécédents familiaux de la maladie.  

 

La présence de cas familiaux dans de nombreux pays suggère que des 

facteurs génétiques participent à l'étiologie de la maladie de Moya Moya. Il peut y 

avoir quelques différences sur le plan clinique entre les cas familiaux et 

sporadiques. Le ratio femmes/hommes est de 5 dans les cas familiaux et de 1,6 

dans les cas sporadiques. L‟âge moyen d'apparition est de 11,8 ± 11,7 ans dans les 

cas familiaux tandis que dans des cas sporadiques est de 30 ± 20,9 ans [22]. 

 

B- Concordance chez les vrais jumeaux :  

 

Hashikata et collègues ont rapporté que la concordance de la MMM entre les 

vrais jumeaux était de 80%. Tanghetti et ses collègues ont étudié cette maladie chez 

un des deux jumeaux, et ils ont constaté que la concordance de la maladie chez les 

jumeaux monozygotes était plus élevée que celle chez les jumeaux dizygotes, mais 

pas à 100%, ce qui suggère que la MMM serait un trouble génétique avec une 

pénétrance incomplète, d‟où la participation d‟autres facteurs à son étiopathogénie 

[17]. 

 

C- Facteur ethnique : 

 

La prévalence de la maladie de Moya Moya connait une différence entre les 

ethnies. Elle est élevée dans les pays d'Extrême-Orient, notamment au Japon et en 

République de Corée, alors qu'elle est faible dans les pays occidentaux [17]. 
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Au Japon, la prévalence et l'incidence annuelle de la MMM ont été estimées 

respectivement à 3,16 et 0,35 pour 100.000 habitants. Baba et collègues ont 

rapporté une mise à jour épidémiologique des patients japonais, dans laquelle la 

prévalence et l'incidence sont trois fois plus élevées que dans le rapport précédent, 

et les ont alors estimées respectivement à 10,5 et 0,94 / 100.000 habitants [15]. 

Yonekawa et ses collègues ont rapporté que l'incidence de la MMM au Japon était dix 

fois plus élevée que dans les pays européens [16]. 

 

L'incidence de la MMM aux États-Unis a été examinée par Uchino et ses 

collègues. Ils ont trouvé 298 patients en Californie et Washington, et l'incidence a 

été estimée à 0,086 par 100000 habitants.  

 

Chez les américains d'origine asiatique, l'incidence de la maladie est quatre 

fois plus élevée que chez les américains non asiatiques, ce qui prouve que les 

facteurs génétiques jouent un rôle dominant comparativement aux facteurs 

environnementaux [16]. 

 

D- Anomalies congénitales de la maladie de Moya Moya : 

  

Plusieurs maladies congénitales causées par des mutations d‟un génome, des 

mutations chromosomiques, ou des mutations génétiques peuvent être parfois 

associées à une angiopathie cérébrale avec des caractéristiques angiographiques 

similaires à la maladie de Moya Moya [25].  

 

Un exemple typique d'une maladie congénitale avec des mutations 

génétiques «  le syndrome de Down ». Les enfants atteints de ce syndrome ont un 

risque accru d'accident vasculaire cérébral. Certains d'entre eux ont présenté un 

aspect typique de la MMM avec les manifestations occlusives  au niveau de polygone 

de Willis et la formation de néovascularisation sur les images angiographiques. Chez 

les patients atteints de syndrome de Down, l'incidence de la maladie de Moya Moya 

serait 30 fois plus élevée que dans la population générale [25].  

 

Le syndrome de Williams est un autre exemple de maladie congénitale avec 

des mutations chromosomiques, qui est parfois associé à la maladie de Moya Moya. 

Ce syndrome est provoqué par une délétion de 2 megabases dans le chromosome 
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7q11.23, dans laquelle environ 20 gènes existent, y compris le gène de l'élastine 

« ELN ». La surexpression de « ELN » a été rapportée dans des cellules musculaires 

lisses  provenant de patients atteints de la maladie de Moya Moya, ce qui suggère 

son rôle dans l‟étiologie de la maladie [25].  

 

La neurofibromatose de type I est un troisième exemple de maladie avec des 

mutations de gènes similaires à celles de Moya Moya. Ce trouble est aussi appelé 

maladie de von Recklinghausen, qui est causée par des mutations dans les gènes de 

la fibrilline situés sur le chromosome 17q11 [25]. 

 

E- Approches pour identifier les gènes responsables de la MMM : 

 

Plusieurs facteurs héréditaires sont susceptibles d‟être impliqués dans 

l'apparition de la MMM en raison de la possibilité d‟atteinte de nombreux membres 

de la famille malgré que son mode de transmission soit resté indéterminé. 

Récemment, le mode de transmission a été étudié dans 15 familles japonaises 

issues d‟un mariage non consanguin de plus de trois générations. Tous les types de 

transmission, y compris de père en fils, ont été observés dans ces familles.  

59 descendants de 135 (43,7%) étaient tous atteints de la MMM ou porteurs 

obligatoires. Les auteurs ont conclu que le mode de transmission familial de la 

maladie de Moya Moya est de type autosomique dominant avec une pénétrance 

incomplète ou polygénique [26]. 

 

Deux approches ont été utilisées pour l'identification de gènes responsables 

de la MMM : l‟analyse de liaison et l'analyse de gènes des candidats. Toutes les 

études de liaison ont été effectuées au Japon en utilisant des frères et sœurs touchés 

par la MMM dans la même famille, mais ces études ont été incapables d'identifier le 

chromosome responsable [26].  

 

Récemment, Mineharu et ses collègues ont analysé 15 descendants de trois 

générations et ils ont localisé le gène responsable de MMM sur le chromosome 

17q25.3 [27]. L‟approche des gènes responsables consiste à l‟analyse de mutations 

des gènes, qui sont censés être liés à la maladie de Moya Moya. La régulation 

anormale de la migration et de la prolifération des cellules musculaires lisses des 

vaisseaux est censée être l'étiologie de la maladie de Moya Moya. Ces cellules  
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produisent à la fois la matrice métallo-protéinase (MMP-2 et MMP-9), et la déficience 

génétique peut diminuer l‟invasion des cellules musculaires lisses in vitro et la 

formation de l'hyperplasie intimale in vivo. Ce qui suggère que les gènes MMP sont 

de bons candidats pour la maladie de Moya Moya. Kang et ses collègues ont 

rapporté un polymorphisme génétique dans TIMP4 « un inhibiteur de MMP de type 

4 » sur le chromosome 17q25. Ce dernier était significativement associé à la maladie 

de Moya Moya familiale [28]. 

 

F- Identification du premier gène muté dans la MMM : 

 

Récemment, le premier gène muté dans la maladie de Moya Moya a été trouvé 

par une approche unique. L'isoforme spécifique est une composante majeure de 

l'appareil contractile des cellules musculaires lisses situées dans le système artériel 

[29]. 

 

Guo et ses collègues ont effectué une analyse de liaison de sept familles avec 

des anévrismes et dissections de l'aorte thoracique (TAAT), et ils ont localisé le gène 

TAAT sur le chromosome 10q23-24, dans lequel se trouve l‟alpha-actine 2 (ACTA2). 

Des mutations dans ACTA2 ont été identifiées avec succès dans 14% des familles 

avec TAAT. Les auteurs ont posé une hypothèse : les porteurs hétérozygotes de 

mutations ACTA2 prédisposent à des maladies vasculaires autres que TAAT. Ces 

auteurs ont consulté les dossiers médicaux des membres de la famille TAAT, et ont 

constaté que les porteurs de la mutation avaient différents types de maladies 

vasculaires telles que la maladie coronarienne et la maladie de Moya Moya. Dans la 

même étude, ils ont présenté trois cas atteints de la maladie de Moya Moya, chez 

lesquels il y avait une sténose sévère des parties terminales des artères carotides 

internes sans réseau collatéral de suppléance à l'angiographie. Il sera alors 

intéressant si la mutation d‟ACTA2 est trouvée chez d'autres patients de Moya Moya 

avec des présentations angiographiques typiques [29].  
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V - Physiopathologie 

 

La MMM a tout d‟abord été décrite en 1957 comme une hypoplasie bilatérale 

des deux artères carotides internes. Bien que des nombreux paramètres génétiques 

et histologiques aient déjà été révélés, la cause exacte et la pathogenèse de la MMM 

reste encore peu claire. Concernant la génétique, la littérature récente suggère une 

pénétrance autosomique dominante avec un mode de transmission polygénique 

impliquant les chromosomes 3, 6, 8, 12 et 17 chez les patients atteints par la forme 

familiale de la maladie. Concernant l‟histopathologie les deux artères carotides 

internes atteintes montrent un épaississement de leur intima et une atténuation de 

leur média (Figure 44) [30].  

 

 

 

Figure 44 : Portion terminale de l‟artère carotide interne avec coloration à l‟hématoxyline 

éosine. On note un épaississement de l‟intima, une ondulation irrégulière de la lame 

élastique interne (LEI) et une atténuation du média (Agrandissement original x 100) [30]. 

 

 

Afin de compenser le rétrécissement des artères, le cerveau crée des 

collatéraux pour pouvoir délivrer du sang riche en oxygène aux aires cérébrales où 

la perfusion se fait rare. Ces petits vaisseaux  collatéraux,  lorsqu‟ils  sont  vus sur  

une  angiographie,  elles ont  une  apparence  floue  et vaporeuse semblable à des 

LEI 

Média 

Intima 
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volutes de fumée. Plus fragiles que les vaisseaux sains, les collatérales appelées 

vaisseaux Moya Moya peuvent se casser et saigner dans le cerveau, causant une 

hémorragie cérébrale. Actuellement les protéines majeures supposées créer un rôle 

actif dans cette pathogenèse incluent les facteurs suivants : vascular endothelial 

growth factor (VEGF), basic fibroblast growth factor (bFGF), hepatocyte growth factor 

(HGF), transforming growth factor (TGF) et granulocyte colony-stimulating factor (G-

CSF). Il n‟y a cependant ni protéine d‟inflammation ni de pathologie athéromateuse 

impliquée dans la MMM [30]. 

 

 Concernant les recherches en cours, une injection de matériel immuno-

embolique dans l‟artère carotide commune a été testée par de nombreuses équipes 

afin de créer un modèle animal pour mieux étudier les causes de la MMM. En 1982,  

Kasai N. et ses collègues ont étudié cette technique sur des chiens. Suzuki et ses 

collaborateurs en 1987 sur des rats, Ezura et ses amis en 1992 sur des lapins, et 

Kamata  et ses collègues en 2003 sur des chats. Toutes ces études expérimentales 

ont réussi à mettre en évidence les changements  histologiques  typiques vus  dans  

la LEI  des  artères  affectées  par  la  MMM.  Ces recherches suggèrent que des 

facteurs immunologiques peuvent jouer un rôle dans la pathogenèse de cette 

maladie.  En 1997,  Yamada  et al. de l‟université de  Gifu au Japon ont rapporté des 

changements de type Moya Moya dans l‟artère carotide interne chez des rats 

infectés par le « Propionibacterium acnes », suggérant ainsi que cette bactérie 

puisse également jouer un rôle dans la pathogenèse de la MMM. Cependant, aucune 

étude n‟a encore réussi à clarifier le mode de développement des vaisseaux basaux 

collatéraux [30]. 

  

La pathogenèse de la maladie de Moya Moya n'a pas été entièrement clarifiée. 

Un mode multifactoriel peut être impliqué dans la survenue de cette maladie. 

L'incidence rare et le faible taux de mortalité de la maladie, la disponibilité limitée 

des prélèvements chirurgicaux des carotides internes touchées, et le manque de 

modèles animaux représentent des obstacles à la recherche fondamentale de MMM. 

En raison de ces limitations, l'analyse du sang périphérique et du liquide céphalo-

rachidien (LCR) de patients a été un moyen efficace d'enquêter sur la pathogenèse 

de cette maladie. Ce chapitre décrit le rôle des protéines, de cellules et de 

l'immunité dans la pathogenèse de la MMM [30]. 
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A- Les protéines : 

 

Les changements histopathologiques dans les sténoses/occlusions des 

grandes artères intracrâniennes dans la MMM sont fibro-cellulaires excentriques, 

réalisant un épaississement de l'intima et résultant de la prolifération des cellules 

musculaires lisses et de la fibrose, ce qui suggère l'implication des facteurs de 

croissance dans cette maladie.  

 

En outre, la formation de vaisseaux collatéraux étendus et la 

néovascularisation par la revascularisation indirecte à partir d'un tissu vascularisé 

simplement placé indiquent que des facteurs angiogéniques « facteurs de 

croissance, les cytokines et leurs récepteurs » jouent un rôle important dans le 

processus de cette maladie [30]. 

 

Des études antérieures ont montré que certains facteurs de croissance ou 

cytokines sont élevés au niveau de l'artère intracrânienne ou extracrânienne (artère 

temporale superficielle), dans le sérum et le LCR des patients atteints de MMM. Des 

exemples notables comprennent: le facteur de croissance des fibroblastes basiques 

(bFGF), le facteur de croissance transformant–b1 (TGF-b1), et le facteur de 

croissance dérivé des plaquettes (PDGF) [31]. 

 

L'augmentation de l'expression du bFGF dans les grandes artères 

intracrâniennes cérébrales, artères temporales superficielles, et dans le LCR des 

patients atteint de la MMM a été rapportée précédemment. L'élévation du bFGF chez 

ces patients peut être un facteur causal majeur pour le développement d'une 

sténose des principales artères intracrâniennes et l'angiogenèse de la circulation 

collatérale. A l'inverse, le bFGF a été suggéré d'avoir une valeur thérapeutique, 

comme son administration par voie topique dans le cortex au moment de la mise au 

point de la revascularisation favorise la formation de nouveaux vaisseaux. 

Indépendamment de son rôle neuroprotecteur, le bFGF a également une action 

vasodilatatrice directe sur les artérioles pie-mériennes et permet d'améliorer le débit 

sanguin cérébral, ce qui montre qu‟il est absent dans la MMM vu l'hypoperfusion 

cérébrale. En outre, les niveaux d'expression du bFGF peuvent être un marqueur 

pronostique pour prédire l'étendue de l'angiogenèse, comme ce facteur est 

apparemment élevé chez les patients présentant une néovascularisation bien 
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développé après une chirurgie de revascularisation indirecte. Néanmoins, 

l‟augmentation de bFGF dans le LCR n'est pas caractéristique de la MMM [31]. 

 

Les niveaux d'expression de TGF-b sont augmentés dans les cellules 

musculaires lisses dérivées des artères temporales superficielles et dans le sérum 

des patients atteint de la MMM. Il est suggéré que le TGF-b joue un rôle dans 

l'accumulation de l'élastine, qui est responsable de l'épaississement de l'intima 

observé dans la MMM. Cependant, le LCR des patients  MMM ne présente pas des 

niveaux accrus de TGF-b par rapport aux cas témoins [31]. 

 

Par ailleurs, le facteur de croissance des hépatocytes (HGF) est fortement 

exprimé dans la branche d‟artère carotide interne, et il est nettement élevé dans le 

LCR. L‟HGF est peu élevé dans le LCR des patients avec un bon développement de la 

circulation collatérale par la revascularisation indirecte. Par conséquent, il est 

suggéré que le niveau d‟HGF dans le LCR est un prédicteur fiable de l'efficacité de la 

revascularisation après une chirurgie de pontage indirect, similaire à ce qui a été 

décrit pour le bFGF [31]. 

 

Récemment, certains auteurs ont identifié que l'acide rétinoïque cellulaire se 

lie à la protéine-I (CRABP-I) dans le LCR de patients atteints de la MMM. Comme 

CRABP-I atténue l'effet inhibiteur de l'acide rétinoïque sur le facteur de croissance de 

la prolifération des cellules musculaires lisses, la forte expression de CRABP-I dans le 

LCR peut être associée à un épaississement d‟intima dans MMM. Cependant il reste à 

déterminer par quelle voie les rétinoïdes sont impliqués dans l‟épaississement de 

l'intima dans la MMM, et si ces molécules constituent un traitement efficace dans la 

MMM [32]. 

 

B – les cellules : 

 

Les résultats histopathologiques provenant des artères du cuir chevelu des 

patients atteints de la MMM ont révélé la présence d'une néo-intima prononcée 

similaire à celle trouvée dans les artères intracrâniennes. Par conséquent, les cellules 

musculaires lisses en culture des artères temporales superficielles ont été étudiées 

pour évaluer la pathogenèse de l'occlusion vasculaire et de la vasculogenèse 

anormale. Les résultats pathologiques suggèrent la présence des facteurs 
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systémiques qui favorisent la migration et la prolifération des cellules musculaires 

lisses (CML) des médias à l'intima dans la MMM.  

 

L‟épaississement de l'intima peut être associé à des altérations 

morphologiques et biochimiques des composants de la matrice extracellulaire, à 

savoir l'élastine, le collagène et les protéoglycanes. Le taux de protéines d'élastine 

est élevé dans les CML provenant des artères temporelles superficielles des patients 

atteints de la MMM en comparaison avec les CML témoins, ce qui suggère la 

présence d‟élastogenèse anormale in vivo [30]. 

 

Les  cellules progénitrices endothéliales circulantes (EPCs) jouent un rôle 

important dans la néovascularisation physiologique et pathologique et peuvent être 

impliquées dans l'atténuation d'une maladie ischémique [33]. 

 

Bien que les caractéristiques d‟EPCs aient été étudiées chez les patients 

atteints de la MMM, il n‟y a pas de consensus sur le rôle de ces cellules dans cette 

maladie. Une étude récente, ayant utilisé des tests de formation de colonies, a 

trouvé des bas niveaux d‟EPCs chez les patients atteints de la MMM par rapport aux 

témoins. Dans une autre étude qui a utilisé la cytométrie de flux, a été noté des 

niveaux accrus d‟EPCs chez les patients atteints de la MMM par rapport aux témoins. 

Bien que ces résultats suggèrent que les EPCs induisent des changements vaso-

occlusives avec le recrutement d‟un réseau vasculaire compensatoire, on ne sait pas 

si cet effet est la cause ou tout simplement associé à des modifications artérielles 

pathologiques. Les mécanismes responsables d'apparition de l‟épaississement 

d'intima dans une portion limitée de l'occlusion artérielle, telle que le polygone de 

Willis, ne sont pas encore claires. D'autres études sont nécessaires pour élucider les 

rôles fonctionnels exacts d‟EPCs dans la pathogenèse de la MMM [34]. 

 

C- L’immunité : 

 

Les facteurs immunologiques, l'inflammation, ou la thrombose peuvent être 

associés à la formation de l'obstruction/sténose intracrânienne des artères carotides 

internes. La présence de macrophages et de lymphocytes T sur la surface de l'intima 

épaissie suggèrent la possibilité d'une inflammation chronique de la prolifération 

des CML. Des molécules d'adhésion endothéliales comprenant des molécules 
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d‟adhésions type intercellulaires (ICAM-1), type vasculaire (VCAM-1), et l‟E-sélectine 

ont été précédemment rapportées pour être augmentées dans le LCR de patients 

atteints de la MMM, ce qui suggère la présence d'une activation immunologique 

dans le système nerveux central.  

 

Ces molécules d'adhésion endothéliales sont non seulement associées à 

l'inflammation, mais aussi activées par l‟ischémie tissulaire ou par la 

néovascularisation. Les niveaux élevés de ces molécules d'adhésion solubles dans le 

LCR peuvent être le résultat de leur expression accrue dans les cellules endothéliales 

vasculaires. Les niveaux des isoformes solubles de VCAM 1 et ICAM-1 sont 

augmentés dans le LCR des patients ayant en un accident vasculaire cérébral (AVC), 

une hémorragie méningée ou des traumatismes crâniens. Cependant il n'y a aucune 

différence dans les niveaux de ces molécules d'adhésion sériques entre les groupes 

témoins et les patients atteints de MMM [35]. 

 

Une interaction possible entre le système immunitaire et la paroi du vaisseau a 

été suggérée dans la MMM. Les stimuli inflammatoires peuvent induire des cytokines 

qui comprennent l'interleukine-1 (IL-1) et TGF-b. L‟IL-1 induit la libération de TGF-b1 

à partir des CML et de cellules inflammatoires chez les patients atteints de la MMM. 

Dans la MMM, la stimulation des CML par l'interleukine-1b (IL-1b) conduit à la 

libération de Prostaglandine E2 (PGE2) dans le milieu via l'activation de la 

cyclooxygénase-2 (COX-2). Les quantités excessives de PGE2 peuvent augmenter la 

perméabilité vasculaire et diminuer le tonus vasculaire ce qui pourrait induire et 

promouvoir le développement d‟un épaississement de l'intima dans la MMM. Des 

quantités excessives de PGE2 inhibent également la migration et la prolifération des 

CML qui pourraient être nécessaire pour la réparation rapide de la lésion de la paroi 

vasculaire, ce qui se traduit par l'augmentation continue de la perméabilité 

vasculaire et la facilité d'exposition prolongée des vaisseaux par des constituants du 

sang [35]. 

 

L'auto-immunité peut également être pertinente dans la MMM, car les auto-

anticorps sont plus fréquemment détectés dans le sérum et dans le LCR de ces 

patients que chez ceux des sujets témoins. Les résultats histologiques dans les 

vaisseaux sont également considérés comme semblables à des modifications 

inflammatoires chroniques observées dans la périartérite ou dans la maladie de 



 

71 
 

Kawasaki. Cependant, la rareté d'autres caractéristiques inflammatoires 

histologiques et biochimiques, s'oppose à ce point de vue. Même si un processus 

auto-immun a été impliqué dans la MMM, d'autres études demeurent nécessaires 

pour élucider la participation directe de l'auto-immunité dans les changements 

pathologiques de cette maladie [30, 36]. 

 

La thrombogenèse a été aussi impliquée dans la MMM comme facteur causal. 

Des analyses systématiques ont été effectuées chez ces malades ont révélé qu'un 

tiers des patients examinés avaient des tendances thrombotiques soit congénitales 

ou acquises, qui ont favorisé la thrombose. Des états thrombotiques ou 

thrombophiliques accompagnent parfois  des images angiographiques similaires à la 

MMM et conduisent à l'infarctus cérébral. Ces résultats suggèrent que le thrombus  

joue un rôle essentiel et contributif dans la MMM et dans l'ischémie cérébrale 

consécutive [36]. 

 

VI – Circonstances de découverte : 

 

Le diagnostic de la maladie ou d‟un syndrome de Moya Moya est toujours 

évoqué à partir des résultats d‟une imagerie cérébrale (TDM cérébral, IRM 

cérébrale, Angiographie). Le plus souvent, cet examen est effectué à l‟occasion d‟un 

déficit neurologique ou de céphalées. Toutefois, il peut être réalisé pour un autre 

motif (un traumatisme crânien par exemple) et mettre en évidence un rétrécissement 

des artères, alors qu‟aucun symptôme n‟est encore présent. Le diagnostic de 

maladie de Moya Moya « probable » sera retenu lorsque le caractère bilatéral est 

absent, cette forme étant plus fréquente chez l‟adulte. Selon les études, 10 à 39% 

des formes unilatérales au moment du diagnostic sont devenues bilatérales durant 

le suivi [37]. 

 

La MMM de l‟enfant se caractérise  par  la répétition  d'accidents  ischémiques 

focalisés,  survenant le plus souvent sur un mode aigu, quelquefois inaugurés par 

des crises convulsives  ou des céphalées, et se traduisant par  des déficits moteurs, 

des troubles de la parole,  des troubles visuels, des paresthésies, des mouvements 

anormaux ou une atteinte des nerfs crâniens. Cette dernière est surtout l'apanage 

des formes évoluées qui  aboutissent en outre  soit à un retard  psychique, soit à 

des signes de détérioration (30 à 50 % des cas) [37]. 

http://www.chu-st-etienne.fr/avcpediatrie/lexique.aspx#angiographie
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La MMM de l‟adulte se manifeste presque  toujours par une  hémorragie  

cérébro-méningée,  de  survenue brutale  et parfois fatale.  Dans  les  autres  cas,  la  

symptomatologie est le plus souvent régressive, les récidives  sont moins  

nombreuses que chez l'enfant  et  sont plus espacées [37]. 

 

Les deux caractéristiques cliniques cardinales de la MMM sont des attaques 

ischémiques ou des hémorragies intracrâniennes. Cependant, les principales 

manifestations cliniques de la MMM diffèrent entre les enfants et les adultes.  

La plupart des enfants atteints de la MMM développent des accidents ischémiques 

transitoires (AIT) ou un infarctus cérébral, alors que près de la moitié des patients 

adultes développent une hémorragie intracrânienne, et l‟autre moitié développent 

un AIT ou infarctus cérébral, ou les deux. En ce qui concerne la différence ethnique, 

les caractéristiques cliniques au  cours de la MMM chez les blancs diffèrent 

clairement de la maladie de Moya Moya chez les Asiatiques dans le moment de 

l'apparition de la maladie et le taux d'hémorragie [37]. 

 

A- Les accidents vasculaires cérébraux ischémiques : 

 

Le Tableau clinique le plus fréquemment observé dans la MMM, en particulier 

chez les enfants est l‟AIT récurrent, sans séquelles neurologiques. Les signes 

neurologiques focaux, y compris l‟hémiparésie, la dysarthrie, l‟aphasie, les troubles 

sensoriels disparaissent en quelques heures. Les AIT sont typiquement induits par 

l'hyperventilation ou l'apnée, par exemple lorsque l'enfant pleure ou joue avec un 

instrument à vent ou un harmonica. Certains patients peuvent éprouver une attaque 

après avoir mangé des nouilles chaudes et épicées. Ces événements neurologiques 

semblent avoir un mécanisme vaso-actif sensible à un déséquilibre acido-basique, et 

non pas par des simples mécanismes thromboemboliques [38]. 

 

Selon Todd, l'hémiparésie doit être différenciée de la paralysie postcritique.  

L‟AIT, les infarctus récurrents et la progression rapide de la maladie sont 

fréquemment observés dans la MMM et se sont présentés avant l'âge de six ans. Au 

fil du temps, la maladie peut rester stable, elle suit généralement un cours 

progressif avec une déficience motrice grave et une détérioration intellectuelle [39]. 
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B- L’hémorragie intracrânienne : 

 

Bien que les attaques ischémiques puissent survenir chez les patients adultes, 

l‟hémorragie intracérébrale, intraventriculaire ou méningée survient plus 

fréquemment chez les adultes que chez les enfants. Environ la moitié des patients 

adultes atteints de la MMM développent une hémorragie intracrânienn [40].  

 

Deux principales causes de saignements intracrâniens dans la MMM sont la 

rupture des vaisseaux dilatés et fragiles ou la rupture d'un anévrisme sacculaire 

dans le polygone de Willis [40]. 

 

L'hémorragie est due à un stress hémodynamique persistant de ces vaisseaux 

qui se produit dans les noyaux gris centraux, le thalamus ou dans la région péri-

ventriculaire. La deuxième cause, c‟est la rupture d'un anévrisme sacculaire située 

autour du polygone de Willis qui survient le plus souvent au niveau de la bifurcation 

de l'artère basilaire ou à la jonction de l'artère basilaire et l'artère cérébelleuse 

supérieure. Le système vertébro-basillaire joue un rôle important dans la fourniture 

de la circulation collatérale chez les patients atteints de la MMM. Ainsi, le stress 

hémodynamique est probablement induit par la formation d'un anévrisme sacculaire 

dans le système vertébro-basilaire et la rupture de cet anévrisme provoque une 

hémorragie méningée. Une troisième cause de saignement intracrânien chez les 

patients adultes atteints de la MMM est la rupture des artères collatérales dilatées 

sur la surface du cerveau, bien que ce soit rare. La grossesse et l'accouchement 

peuvent augmenter le risque d'accident vasculaire cérébral ischémique ou 

hémorragique [40]. 

 

C- Autres symptômes neurologiques : 

 

La convulsion est la troisième manifestation la plus courante dans la MMM 

chez les enfants. Environ 20 à 30% des cas présentent des crises convulsives. Ces 

crises récurrentes dans la MMM doivent être considérées comme des symptômes 

d'épilepsie liées à la localisation cérébrale et peuvent se manifester par des 

convulsions tonico-cloniques secondairement généralisées. Les caractéristiques 

cliniques et l'évolution d‟épilepsie dans la MMM sont les mêmes que les AIT ou 

l‟infarctus cérébrale dans cette maladie [41]. 
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Le déclin cognitif progressif et le retard mental sont présents dans plus de la 

moitié des cas, et les patients qui ont une ischémie cérébrale avant 5 ans 

développent habituellement un retard mental progressif [41].  

 

D- Céphalées : 

 

Le Comité de recherche du Ministère de la Santé, du Travail et de la 

Prévoyance au Japon a classé le type de début de la MMM en «hémorragie», 

«épilepsie», «infarctus cérébral» et «AIT ». Plus récemment en 2003, « céphalée » a 

été inscrite comme l'un des types d'apparition de la maladie par ce comité. Sur la 

base de l'enquête la plus récente par ce comité, 57 patients (6%) ont présenté des 

céphalées comme premier symptôme parmi 962 patients atteints de la MMM 

(Tableau 3) [42]. 

 

Les modalités  récentes de diagnostic non invasif dans la MMM telles que l‟IRM 

et l'angio-IRM ont montré que l'incidence de la MMM asymptomatique pourrait être 

plus élevée que précédemment, ce qui représente 3% (32 patients) chez 962 patients 

atteints de Moya Moya [42]. 

 

Un nombre important de patients adultes considérés comme 

asymptomatiques ont des céphalées. Ils sont soupçonnés d'avoir un AIT dans leur 

enfance, qui est spontanément résolu au cours de leur adolescence par la baisse de 

débit sanguin cérébral dans leur adolescence et à l'âge adulte [42]. 

 

Selon l'enquête menée par l'association des patients atteints de la MMM et 

leurs familles, plus de 50% des patients atteints se plaignent de céphalées [42]. 

 

 

 



 

75 
 

 

 

Tableau 3 : Le type de début de la maladie chez 962 patients atteints de Moya Moya [42]. 

 

 

Les patients atteints de la MMM se plaignent souvent de céphalées avant la 

chirurgie, après la chirurgie ou durant les deux périodes, et ce symptôme est l'un 

des principales plaintes caractérisant cette maladie. Les céphalées préopératoires 

étaient considérées comme liées à une hypoperfusion, car il a été rapporté qu‟ils 

peuvent disparaître après une chirurgie de revascularisation. Ce phénomène est 

particulièrement documenté après revascularisation indirecte de la pie-mère dans la 

maladie de Moya Moya pédiatrique. Il a été considéré comme une sorte de migraine 

ou causé par des changements hémodynamiques, tandis que la cause exacte n'a pas 

été déterminée. Seol et ses collègues ont analysé 204 cas chirurgicaux de la MMM 

pédiatrique et ont constaté que les céphalées préopératoires étaient présentes chez 

21,6% des patients (44 sur 204) et ces céphalées étaient considérées comme les  

principaux symptômes. Les céphalées post-opératoires ont été observées chez 63% 

des patients (28 des 44 malades qui avaient des céphalées préopératoires), et chez 

6,3% (10 sur 160) qui n'avaient pas de céphalées avant. Cependant, l‟aggravation 

des céphalées n'était pas corrélée  aux résultats de l'IRM ou de la tomographie 

d'émission monophotonique (TEMP) en post-opératoire, ce qui suggère que le 

recrutement progressif et la redistribution du flux sanguin, ainsi que le compromis 

hémodynamique pourraient être la cause de ces céphalées chez les patients atteints 

Manifestation clinique Nombre de patients 

Accident ischémique transitoire (AIT) 353 (37%) 

Hémorragie intracrânienne 186 (19%) 

Infarctus cérébral 165 (17%) 

AIT  Crescendo 63 (7%) 

Céphalées 57 (6%) 

Epilepsie 29 (3%) 

Asymptomatique 32 (3%) 

Autres 13 (1%) 

Incertain 64 (7%) 
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de la MMM. L'auteur a réalisé une intervention de revascularisation directe 

(anastomose de l‟artère temporale superficielle et ACM) pour 13 patients souffrants 

de céphalées significatives. En conséquence, 11 des 13 patients (84,6%) ont 

présenté une amélioration notable de leurs céphalées après la chirurgie [43, 44]. 

 

E- Mouvements involontaires : 

 

En ce qui concerne la prédilection de sexe dans la MMM associée à des 

mouvements involontaires, les femmes sont plus souvent touchées que les hommes. 

La prédominance féminine semble être particulièrement marquée pour la maladie 

associée à la chorée (rapport 1:4). La grossesse pourrait être un facteur de risque 

pour des mouvements involontaires associés à cette maladie [45]. 

 

 L'âge de début varie de l'enfance à l'âge adulte et il est identique pour les 

différents sous-types ischémiques de la maladie. Habituellement, les changements 

occlusifs sévères dans la partie terminale de l'artère carotide interne se trouvent sur 

le côté opposé à celui des branches concernées, ou des deux côtés [20, 45]. 

 

L‟association d'une grande variété des mouvements involontaires avec la MMM 

a été rapportée dans la littérature. Le spectre de ces mouvements involontaires 

comprend la chorée, les mouvements choréo-athétosiques, la dyskinésie, la 

dystonie, les tremblements et l‟épilepsie partielle. Certains d'entre eux se produisent 

d'une manière paroxystique, tandis que d'autres peuvent être déclenchés par le 

début de certains mouvements ("kinésigéniques»), par une forme particulière 

d'exercice ou par différents types de manœuvres d'hyperventilation. Les 

mouvements sont habituellement transitoires, d'une durée allant de quelques 

secondes à quelques mois, et sont rarement constants [45, 46]. 

 

Le principal mécanisme d'apparition de ces mouvements involontaires est 

l'ischémie cérébrale induite par une sténo-occlusion des artères du polygone de 

Willis. Tous les exercices induisant une hyperventilation, comme le fait de chanter 

ou de pleurer et toute excitation émotionnelle, peut précipiter ces symptômes, car 

ils produisent une vasoconstriction cérébrale. Cette hypothèse est étayée par le fait 

que la chirurgie de revascularisation est associée à la résolution de ces mouvements 

involontaires ou au moins une diminution significative de leur fréquence [46].  

 

http://dictionnaire.doctissimo.fr/definition-mouvement-choreo-athetosique.htm
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Bien que les sites de lésion classiques chez les patients ayant une chorée-

athétose sont les ganglions de la base, en particulier le striatum, des preuves 

récentes ont révélé que toute désolidarisation entre les noyaux gris centraux et le 

cortex cérébral, même la substance blanche sous-corticale, provoque des lésions qui 

peuvent causer des mouvements involontaires en interrompant les circuits 

d‟Alexander et Crutcher. Par exemple, un tremblement est déclenché par une 

hypoperfusion hémisphérique diffuse causée par une sténose sévère de l'artère 

carotide interne. De même, dans la MMM, les tremblements et les autres 

mouvements involontaires sont soupçonnés d'être induite par une occlusion 

artérielle intracrânienne majeure. En effet, chez les patients atteints de la MMM avec 

une hémi-chorée, le développement d‟une hypoperfusion hémisphérique du côté 

opposé à celui des branches touchées a été observé par des images de SPECT et PET 

scan. Un autre mécanisme possible est la perturbation des hormones sexuelles, 

parce que les changements hormonaux ont été impliqués dans la physiopathologie 

de la chorée (c'est à dire, " chorée gravidique " ou chorée induite par les œstrogènes) 

[45, 47, 48]. 

 

Les médicaments contraceptifs oraux peuvent également être un facteur de 

risque pour le développement de la chorée ou encore pour la MMM elle-même. Le 

troisième mécanisme plausible est l‟hyperthyroïdie qui a également été impliquée 

dans le développement de la maladie de Moya Moya [49]. L'hyperthyroïdie peut être 

un facteur favorisant l'apparition de la chorée, probablement en modifiant les 

fonctions des noyaux gris centraux par l'augmentation de la sensibilité des 

récepteurs dopaminergiques. En outre, les hormones thyroïdiennes peuvent 

également contrôler l'expression des gènes régulant les fonctions motrices du 

système nerveux central [50]. 

 

Comme c'est le cas pour les mouvements involontaires associés à d'autres 

conditions, l'halopéridol est très efficace pour contrôler les mouvements choréiques 

associés à la MMM. Les chirurgies de revascularisation sont aussi bénéfiques, par 

l'intermédiaire de la normalisation de la hypoperfusion cérébrale. Bien que les deux 

types de chirurgie de revascularisation (directe/indirecte) sont efficaces, les effets 

les plus rapides peuvent être attendus (dans les 2 jours à quelques semaines)  suite 

à une dérivation directe. La  revascularisation optimale est choisie en fonction de 

l'âge, des symptômes et des résultats du patient sur les images de perfusion 

cérébrale [50]. 
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Dans notre série, deux de nos patients ont présenté un accident vasculaire 

cérébral ischémique alors que le troisième a développé un accident vasculaire 

cérébral hémorragique. Un de ces malades a présenté des céphalées en casque 

avant l‟installation de l‟AVC tandis que les autres ont installé l‟AVC de façon brutale. 

Aucun de nos malades n‟a présenté des crises convulsives, des mouvements 

anormaux ou d‟autres symptômes associés. 

 

VII – Examens complémentaires :  

 

A- Biologie : 

 
La place des examens biologiques dans le diagnostic de la MMM est limitée, ils 

sont essentiellement réalisée dans le cadre de bilan étiologique des accidents 

vasculaires cérébraux afin d‟éliminer d‟autres diagnostics différentiels. 

 

Ces examens comprennent :  

- Numération formule sanguine, plaquettes.  

- Glycémie à jeun, bilan électrolytique. 

- CRP. 

- Bilan de coagulation (Temps de céphaline activé, Taux de Prothrombine et 

le fibrinogène). 

- Bilan lipidique (Triglycéridémie, cholestérol total, LDL et HDL). 

- Fonction rénale, clairance de la créatinine et protéinurie à la bandelette 

urinaire. 

- Bilan hépatique (transaminases, gammaGT, phosphatases alcalines). 

- Recherche de toxiques : cannabis, cocaïne, amphétamines sanguins et 

urinaires à discuter si étiologie autre évidente. 

- Hémoglobine glyquée en cas de diabète 

- Hémocultures en cas de fièvre. 

- Ponction lombaire.   

- Sérologies VIH et syphilitique.  

- Immunologie sur arguments cliniques ou biologiques d‟orientation. 

- D-dimères, Anticorps anti phospholipides. 

- Dosage plasmatique de l‟homocyséinémie totale, lactates et pyruvates 

sanguins. 
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B- Electroencéphalogramme : EEG 

 

L'hyperpnée provoque une décharge delta rythmique qui persiste plusieurs 

minutes après l'arrêt de l'hyperventilation. Cette activité se cantonne habituellement, 

ou est plus marquée sur l'hémisphère opposé aux phénomènes parétiques. Parfois 

ceux-ci surviennent au cours de l'enregistrement EEG [51].  

 

Ce phénomène est très vraisemblablement la conséquence de la 

vasoconstriction induite par l'hypocapnie provoquée par l'hyperventilation. La même 

explication vaut pour les accidents neurologiques provoqués par l'hyperventilation 

après effort. Ces modifications électroencéphalographiques à l'hyperpnée sont très 

caractéristiques de la MMM, et constituent un moyen de la suspecter, surtout dans 

ses formes atypiques ou trompeuses [51]. 

 

Dans notre série, aucun malade n‟a bénéficié d‟un examen EEG. 

 

VIII- Radiologie :  

 

A-  La tomodensitométrie (TDM) : 

 

La TDM est la modalité radiologique la plus pratique et la plus disponible dans 

la plupart des hôpitaux. Par conséquent, il est concevable que le scanner soit utilisé 

comme premier outil de diagnostic dans la plupart des cas. Toutefois, il est bien 

connu que le scanner ne peut pas offrir des informations de diagnostic sur la 

maladie de Moya Moya [3].  

 

Dans les stades avancés, l'infarctus cérébral et  l‟atrophie cérébrale 

inhabituelle sont bien reconnus même en TDM. Toutefois, dans le scanner, le 

changement et le développement sténo-occlusif des vaisseaux Moya Moya ne sont 

pas représentés car le système vasculaire tel que le polygone de Willis montre une 

densité non spécifique. Des examens plus approfondis, comme l'IRM à haute 

résolution/ARM sont recommandés. En outre, les céphalées rebelles au traitement 

observées chez les patients pédiatriques doivent aussi être vérifiées avec l'IRM pour 

exclure cette maladie [3]. 
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D'autre part, la TDM reste toujours la modalité la plus fiable pour le diagnostic 

d'un événement hémorragique. Dans la MMM, l'hémorragie la plus fréquente est 

considérée comme intra-ventriculaire et intracérébrale (Figure 45) [3]. 

 

Dans notre série, le scanner cérébral a été réalisé chez tous les malades et en 

urgence dans un délai allant de 1 à 5 h. Deux patients avaient un AVC ischémique 

tandis que le troisième avait un AVC hémorragique. 

 

 

 

 

Figure 45 : A gauche : Une hémorragie intracérébrale associée à une hémorragie 

intraventriculaire et à droite : Une hémorragie intraventriculaire isolée [3]. 

 

B- Imagerie par résonance magnétique (IRM) :  

 

L‟IRM cérébrale précise le bilan lésionnel (lésions ischémiques et 

hémorragiques) et oriente vers le diagnostic de la MMM, Le meilleur signe indirect 

est la visualisation d‟une multitude de vides de signal dans les citernes de la base. 

Un autre signe indirect décrit plus récemment est le « signe du lierre » ou "ivy sign" 

sur la séquence FLAIR correspondant à un ralentissement circulatoire dans les 

vaisseaux piaux de la convexité et un épaississement arachnoïdien [52]. 

 

Les directives pour le diagnostic de la maladie de Moya Moya au Japon par le 

ministère japonais de la Santé a introduit IRM et ARM comme une modalité de 

Une hémorragie  
intracérébrale 

Une hémorragie  
intraventriculaire 
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diagnostic non invasif. Ces deux examens ont été reconnus comme un outil de 

diagnostic fiable avec une grande sensibilité et spécificité à la suite de l'évolution 

remarquable de la technologie de l'IRM. Cependant, il faut reconnaître que la qualité 

de l'IRM/ARM est fortement dépendante de l‟appareil, en particulier, pour la force du 

champ magnétique statique. En d'autres termes, il faut garder à l'esprit que les 

images obtenues à l'aide d'une machine 1.5 Tesla ou plus est une exigence 

minimale pour le diagnostic fiable et correct de la maladie de Moya Moya [52]. 

 

Le changement sténo-occlusif du polygone de Willis a été bien décrit dans les 

images pondérées en T2 axiales au niveau des citernes de la base (au niveau d'étoile 

de David) (Figure 46). Plus de deux vides de signal suggérant que les vaisseaux 

Moya Moya doivent être confirmés par IRM au niveau des ganglions de la base 

(Figure 47) [52]. 

 

En général, ces vides de signal ne sont pas toujours bien visibles sur les 

images pondérées en T2. En effet, l'image coronale pondérée en T1 et T2 est plus 

sensible à révéler les vaisseaux Moya Moya (Figure 48). En outre, les séquences 

pondérées en T2* peuvent révéler de petites hémorragies silencieuses chez les 

patients atteints de Moya Moya (Figure 49) [52]. 

 

Dans notre série, aucun malade n‟a bénéficié d‟une l‟IRM cérébrale. 
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Figure 47 : A gauche : Image complète pondérée en T2 au niveau des noyaux gris 

centraux. Et à droite, des petits vides de signaux au niveau du noyau lenticulaire et 

des deux thalamus [52]. 

Figure 46 : A gauche : Une image entière d‟IRM pondérée en T2 au niveau des 

citernes de la base. Et à droite : Une image agrandie de celle de gauche. La partie 

horizontale de l'artère cérébrale moyenne n'est pas identifiée. D'autre part, les petits 

espaces vides de signal sont caractéristiques des vaisseaux Moya Moya [52]. 
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Figure 49 

A gauche : Image pondérée en T2* chez des patients symptomatiques de MMM 

montre le dépôt d'hémosidérine suggérant une petite vieille hémorragie au niveau des 

noyaux gris centraux gauches.  

A droite : Même patient observé pendant plus de 2 ans. Une grave hémorragie 

intracérébrale fatale s'est produite [52]. 

Figure 48 : A gauche : Image coronale pondéré en T1 montrant le signe de lierre 

spécifique dans MMM, bien développé au niveau des ganglions de la base. Et à 

droite, une très bonne image pondérée en T2 montre clairement le changement 

sténo- occlusif de l'artère cérébrale moyenne gauche [52]. 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Occlusion d’ACM 

gauche 
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C- Angiographie numérisée avec soustraction par voie artérielle 

 

L‟angiographie cérébrale reste le gold standard du diagnostic de la MMM, et 

elle est indispensable pour réaliser une cartographie préopératoire en vue d‟un 

geste de revascularisation [53]. 

 

Elle montre typiquement des sténoses ou des occlusions des parties 

terminales des carotides internes (C1 et C2), et proximales des artères cérébrales 

moyennes et antérieures et parfois des artères cérébrales postérieures (25% des 

cas). Cet aspect est associé au développement d‟un important réseau anastomotique 

collatéral. Ces aspects angiographiques constituent les critères diagnostiques de la 

MMM. Le diagnostic est certain en présence d‟anomalies bilatérales, sinon le 

diagnostic de la MMM demeure probable [53].  

L‟angiographie conventionnelle n‟est pas obligatoire si ces critères sont établis 

à l‟angio-IRM [53] : 

 Le premier réseau appelé «basal Moya Moya»  est constitué d‟artères 

perforantes dilatées. 

 Le deuxième réseau comporte une dilatation des artères choroïdiennes 

antérieures et péricalleuses postérieures donnant une circulation collatérale.  

 Le troisième réseau appelé «éthmoïdal Moya Moya» est composé d‟une 

dilatation des artères ethmoïdales antérieures et postérieures. 

 

Dans certains cas avancés de la maladie, l‟angiographie peut montrer un 

réseau vasculaire anormal de la voûte crânienne appelé « vault Moya Moya ». La 

cartographie  de l‟angiographie cérébrale permet également de préciser l‟efficacité 

du geste thérapeutique (bypass) entrainant la régression des vaisseaux  collatéraux 

Moya Moya. Des études plus récentes ont constaté une augmentation de l‟ADC « 

coefficient de diffusion apparente » et de la diffusion au sein de la substance 

blanche d‟apparence normale dans la MMM, qui est expliquée par le phénomène de 

vol vasculaire. D‟autres études ont démontré l‟utilité de la séquence de perfusion 

dans le triage préopératoire et le suivi post-opératoire après chirurgie de 

revascularisation [53]. 

 

L'angiographie cérébrale reste toujours la modalité de diagnostic la plus 

fiable, mais il y a d'autres modalités telles que l‟ARM et L‟angiographie par 

tomodensitométrie en 3 dimensions (3D-CTA) qui permettent une  qualité tout à fait 
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compatible à celle de la DSA. La représentation des vaisseaux Moya Moya avec le 

développement de la circulation collatérale n'est pas toujours claire dans l'ARM et 

l‟IRM. En outre, l‟angioscanner représente essentiellement l'aspect morphologique 

de la vascularisation qui n'est pas nécessairement identique à la véritable circulation 

du flux sanguin (Figures 50 et 51) [54]. 

 

En outre, comme cela est bien connu, un micro-anévrisme est censé être la 

cause de l'hémorragie intracérébrale ou intra-ventriculaire. Le diagnostic de ce petit 

micro-anévrisme n'est pas toujours possible avec d'autres modalités, à l'exception 

de la DSA [54]. 

Dans notre série, tous les malades ont bénéficié d‟une artériographie 

cérébrale, qui a posé le diagnostic de la MMM pour tous ces patients. 

 
 

Figure 50 : Artériographie de la carotide interne droite (a) et gauche (b) de face: 

sténose sub-occlusive de la terminaison de la CI droite et du segment M1 de la 

sylvienne et du su segment A1 de la cérébrale antérieure. Occlusion de la 

terminaison de la CI gauche, du segment M1 de la sylvienne et de l‟ensemble de la 

cérébrale antérieure. Néovaisseaux de la base du crâne en aspect de « nuage de 

fumée » [54]. 

 

ACI 

A B 
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Figure 51 : La circulation collatérale dans la maladie de Moya Moya ethmoïdale, 

basale, avec une anastomose pie-mérienne sont bien démontrées par L'angiographie 

numérisée avec soustraction par voie artérielle (DSA) chez un patient adulte atteint 

de la MMM [54]. 

 

D-  Angiographie par résonance magnétique (ARM) : 

 

L‟ARM est un important outil de diagnostic non invasif. Elle montre les 

sténoses des terminaisons carotidiennes et les vaisseaux anastomotiques dites 

«Moya Moya» entourant les noyaux de la base et les thalami. Il a été démontré que 

l‟angio-RM à 3 Tesla a une excellente corrélation avec l‟angiographie conventionnelle 

[55]. 

 

L‟ARM est en cours de devenir le substitut pratique de la DSA pour le 

diagnostic de la MMM. En particulier, la propagation rapide des machines de haute 

résolution a accéléré le diagnostic de la MMM par la résonnance magnétique [55].  

 

L‟ARM est une modalité non invasive qui peut révéler les modifications 

typiques de la maladie de Moya Moya dans de nombreux cas (Figure 52). 

Cependant, dans certains cas, ces modifications typiques ne sont pas toujours 

respectées. Les vaisseaux Moya Moya sont parfois sous-estimés par l‟ARM. D'autre 

part, les changements sténo-occlusifs sont souvent surestimés par l‟ARM  

(Figures 53 et 54).  

Vaisseaux Moya Moya 
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Par ailleurs, il est bien connu que la maladie de Moya Moya est une maladie 

qui change dynamiquement et que ces changements vont d'un stade très précoce de 

la sténose légère dans l'artère intracrânienne sans vaisseaux Moya Moya à un stade 

final de l'occlusion avec le développement remarquable de la circulation collatérale.  

 

A très haute résolution, l‟ARM peut offrir une nouvelle classification basée sur 

un score ARM. Le détail de cette partition est bien décrit par Houkin et collègues. En 

outre, il est bien connu que l'ARM est une modalité utile avec laquelle on peut suivre 

le changement radical après traitement chirurgical [55]. 

 

 
 

Figure 52 : une angioIRM 3D en vue supérieure: occlusion des terminaisons des 

deux carotides internes, des segments M1 des sylviennes et de l‟ensemble des 

cérébrales antérieures. Réseaux de microvaisseaux en « nuage de fumée » 

permettant la reprise des sylviennes distales. Dilatation des cérébrales postérieures 

permettant des suppléances postérieures-antérieures [55]. 



 

88 
 

 

 

 

 
 

 

Figure 53 : Une angio-IRM en vue supérieure : occlusion de la terminaison des deux 

carotides internes, des cérébrales antérieures et des segments M1 et M2 des 

sylviennes [55]. 

 

 

 
 

Figure 54 : à l‟ARM on note une sténose sévère de l‟ACM qui n'est pas 

complètement occluse [55]. 

 

Sténose 

de l’ACM 
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L'angiographie par résonance magnétique a ouvert une porte à l'évaluation 

non invasive des principales artères intracrâniennes. Elle est devenue une modalité 

indispensable pour la gestion des accidents vasculaires cérébraux. Sur la base de 

cette technique spectaculaire, depuis 1994 de nouvelles lignes directrices dans le 

diagnostic de la MMM ont conclus que l‟ARM est une bonne technique de diagnostic 

définitif. De nos jours, l‟ARM peut être une alternative à l'angiographie 

conventionnelle dans la maladie de Moya Moya, et elle a été reconnue comme un 

outil de diagnostic fiable avec une grande sensibilité-spécificité à la suite de 

l'évolution remarquable de la technologie de l'imagerie par résonance magnétique. 

En outre, l‟ARM est un utile aussi nécessaire pour le diagnostic, mais également 

pour le suivi de la MMM d‟une manière non invasive [56]. 

 

En conformité avec le comité de recherche pour le diagnostic de la MMM au 

Japon, l'angiographie cérébrale n'est pas obligatoire si l'IRM et l‟ARM montrent 

toutes les conclusions suivantes [56] : 

- Sténose ou occlusion de la partie terminale de l'artère carotide interne (ACI) 

ou à la partie proximale de l‟ACA et de l'artère cérébrale moyenne (ACM) sur l‟ARM.  

- Un réseau vasculaire anormal dans les noyaux gris centraux (visualisation de 

plus de deux vides de signal).  

- Présentation bilatérale des deux résultats ci-dessus. 

 

Le score ARM a été défini comme le total des points des quatre principales 

artères cérébrales. Le score minimum est 0 et le score le plus élevé est de 10 (ACI3 + 

ACM3 + ACA2 + ACP2 = 10). 
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L‟ARM Score : Selon la gravité du changement sténo-occlusif, un point a été 

attribué à chaque artère : l'ACI, l‟ACM, l'ACA et l'ACP  (Tableau 4 et Figure 55) : 

1. ACI : La partie intracrânienne de l'ACI a été évaluée. La partie extra 

crânienne, y compris la partie caverneuse, a été exclue de cette évaluation, car il ne 

montre pas les résultats spécifiques de MMM.  

2. ACM : Les scores ont été attribués à l‟ACM en fonction de la sévérité de la 

variation sténo-occlusive de la partie horizontale de l‟ACM (M1) et la visibilité de ses 

branches distales.  

3. ACA : Il est bien connu que la partie horizontale de l'ACA (A1) est souvent 

hypoplasique sur la base de sa relation réciproque avec l'autre côté de A1. Par 

conséquent, l'ACA a été évaluée en fonction de la visibilité de la partie A2 et de ses 

branches distales.  

4. ACP : Les évaluations ont été affectées à l'ACP en fonction de la visibilité du 

segment ambiant (P2) et de ses branches distales car le premier segment de l'ACP 

est parfois hypoplasique comme une variation normale.  

 

Les vaisseaux Moya Moya ont été exclus de l'évaluation des sujets parce que la 

représentation de ces petits vaisseaux n'est pas toujours constante. En outre, il est 

bien connu que le développement n'est pas lié à la sévérité de cette maladie puisque 

les vaisseaux Moya Moya régressent avec la progression de la maladie, une fois 

qu'ils sont formés 

 

Avec ce système de score, une bonne corrélation est apparue entre le stade 

angiographique conventionnel et le score ARM; ce dernier a révélé une bonne 

sensibilité/spécificité compatible avec la mise en scène classique. 
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ACI 

Normal ou changement minime de l‟ACI 
0 

Sténose évidente de l'artère carotide intracrânienne (partie C1, 

partie distale de l'artère communicante postérieure) 

1 

Diminution ou perte du signal de la partie C1 
2 

Le signal de l‟ACI intracrânienne est invisible 
3 

ACM 

Normal ou changement minime de la partie horizontale de 

l‟ACM (Partie M1), notamment l‟irrégularité de son paroi 

0 

Sténose de la partie horizontale de l‟ACM avec un signal normal 

ou réduit de ses branches distales 

1 

Diminution ou perte de signal de la partie horizontale de l‟ACM 

(M1) avec une réduction évidente du signal de ses branches 

distales 

2 

La plupart du territoire de l'ACM est invisible 
3 

ACA 

Le signal de l‟A2 et de ses branches distales est normal 
0 

Diminution ou perte de signal l'A2 et de ses branches distales 
1 

La plupart de l'ACA n'est pas visible 
2 

ACP 

Le signal de P2 et ses branches distales est normal 
0 

Diminution ou perte du signal de P2 et de ses branches distales 
1 

La plupart de l'ACP n'est pas visible 
2 

Total 
0-10 

Tableau 4 : ARM Score [56]. 
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Figure 55 : cas démonstratif d‟ARM score [56].  

Dans ce cas, le score est bilatéralement 3 (score 6 = ACI2, ACM3, ACA1, ACP0) 

 

E- L’angiographie par tomodensitométrie en 3 dimensions : 

 

L‟angiographie par TDM en 3 dimensions (Angioscanner ou 3D-CTA) des 

vaisseaux cervico-encéphaliques permet l‟exploration de la vascularisation artérielle 

depuis la crosse de l‟aorte jusqu‟à l‟étage intracrânien. Cette technique est en 

progression constante du fait de la résolution et du temps d‟acquisition des 

scanners multi-barrettes [57]. 

 

L'angioscanner doit satisfaire les critères suivants: 

1) Une synchronisation entre le passage du produit de contraste dans l'artère 

étudiée et l'acquisition des images pour que le vaisseau soit bien démontrée. 

2) Une résolution spatiale élevée (approchant celle de l'angiographie) pour que 

les vaisseaux de petites tailles soient bien visibles (repères anatomiques pour le 

chirurgien) ou que toutes les lésions d'importances cliniques soient détectées. 

3) Une couverture anatomique du système vasculaire étudié suffisante. 

4) Un temps d'examen suffisamment court de manière à minimiser les 

artéfacts de mouvement ou dont la durée est inférieure à la durée d'une inspiration 

suspendue. 



 

93 
 

Le scanner permet l'acquisition de coupes fines et jointives de l'organe étudié. 

Toutes ces données sont utilisées pour former un volume. Des programmes 

informatiques fournis par les constructeurs des scanners permettent de visualiser 

les organes dans n'importe quel plan de l'espace. La méthode MIP (Maximum 

intensity projection) appliqué à l'étude d'une artère, fourni des images d'une qualité 

comparable à celle d'une artériographie [57]. 

 

Il n'existe aucune stratégie pour un diagnostic basé sur cet examen. Comme 

on le voit dans l'ARM, la qualité des images 3D-CTA dépend à la fois de la 

spécification de la machine et aussi de la technique d‟acquisition des données par le 

technicien. Par conséquent, la normalisation d'acquisition des données et leur 

traitement sont indispensables. Cependant, l‟angioscanner est une technique 

d‟imagerie sophistiquée et assez puissante pour la confirmation du changement de 

base caractéristique dans la maladie de Moya Moya (Figure 56) [57]. 

 

 
 

Figure 56 : Angio-IRM du polygone de Willis en vue antérieure : occlusion termino-

carotidienne bilatérale, des cérébrales antérieures et des sylviennes. Importante 

dilatation des vertébrales, du tronc basilaire et des cérébrales postérieures avec 

importantes suppléances artérielles corticales permettant la reprise de la circulation 

antérieure des deux côtés [57]. 
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IX-  Histologie 

 

Des observations peropératoires ont montré que les diamètres extérieurs des 

terminaisons de l'artère carotide interne concernée sont nettement réduits dans la 

MMM. De même, des études d'autopsie de patients adultes ont montré que le 

diamètre des artères du polygone de Willis sont rétrécis ou occlus par un 

épaississement de l'intima [12, 56]. 

  

Les résultats histopathologiques dans les terminaisons des artères carotides et 

de l'artère cérébrale moyenne (ACM) ont montré un épaississement fibrocellulaire de 

l'intima, avec une ondulation irrégulière de la limitante élastique interne et une 

atténuation de la média. L'intima épaissie contient un grand nombre de cellules 

musculaires lisses, qui sont considérées comme étant des cellules de type 

synthétiques qui migrent à partir de la média. La perturbation de la lamina élastique 

interne et l'infiltration des cellules inflammatoires sont généralement absents, et les 

dépôts des lipides sont rares. Les thrombus muraux sont fréquemment observés 

dans les sténoses, et la répétition de ce thrombus mural est soupçonnée par certains 

auteurs comme responsable de l‟épaississement excentrique de l'intima [58]. 

 

En 1990, Kono et ses collègues ont étudié les vaisseaux leptoméningés de six 

patients autopsiés présentant la MMM. Ils ont constaté que les vaisseaux étaient 

histologiquement caractérisés par la dilatation des artères et des veines 

préexistantes, et présentent un épaississement de l'intima et des altérations de la 

limitante élastique interne tout au long de la période clinique. Ces vaisseaux 

leptoméningés dilatés peuvent participer aux circulations collatérales à la surface 

cérébrale (Figure 57) [59]. 
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Figure 57 : résultat macroscopique et microscopique des artères cérébrales 

moyennes dans la MMM. Des photographies peropératoires de la surface du cerveau 

lors de chirurgie de pontage chez les patients atteints de la MMM (a) et les patients 

non-MMM (b). Les artères pie-mériennes se développent largement et sont dilatées à 

la surface du cerveau dans la MMM (c). Des prélèvements chirurgicaux de l'artère 

cérébrale moyenne ont été obtenus par l‟artériotomie dans une forme ronde de la 

chirurgie de pontage (d). Les échantillons prélevés sur des patients atteints de la 

MMM ont montré une hyperplasie intimale (e) avec des supports fins (f) par rapport à 

des échantillons de sujets témoins (g, h) (flèches e-h indiquant la LEI) [59]. 

 

Les vaisseaux Moya Moya sont dilatés formant ainsi des artères perforantes 

avec divers changements histopathologiques, y compris les dépôts de fibrine sur les 

murs; la limitante élastique interne est fragmentée, les médias sont atténués avec  

formation de micro-anévrismes. L‟atténuation de la lumière artérielle et la 

thrombose ultérieure peut également être vue dans les vaisseaux Moya Moya. Ces 

changements histopathologiques pourraient donc être étroitement associés à 

l'apparition d'AVC ischémique et hémorragique [12, 56].  

 

Les artères perforantes dans les noyaux gris centraux, le thalamus et la 

capsule interne sont dilatées avec des parois relativement minces. Une enquête 

histologique et morphométrique des artères cérébrales de 22 patients atteints  
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de la MMM a indiqué la prévalence des sténoses sévères chez les patients âgés et la 

dilatation-atténuation des médias chez les patients les plus jeunes. Ceci est cohérent 

avec la progression angiographique et l'atténuation des vaisseaux Moya Moya tout 

au long de l‟évolution clinique de la maladie [58]. 

  

En 1980, Mauro et ses collègues ont observé deux types de lésions vasculaires 

dans les artères perforantes d'un patient avec des événements hémorragiques (des 

micro-anévrismes et une lipohyalinose de la paroi vasculaire). Les micro-anévrismes 

ont été localisés à l'intérieur de foyer hémorragique thalamique et ont causé une 

perturbation apparente de la paroi, alors que la Lipohyalinose a été identifiée dans 

les petites artères perforantes (100 à 500 mm de diamètre) avec désintégration 

focale de la lamina élastique interne, une hyalinisation de la paroi vasculaire et une 

accumulation des cellules spumeuses [60]. 

  

En 1983, Yamashita et ses collègues ont étudié 22 patients et ont suggéré que 

les lésions vasculaires initiales des petites artères perforantes qui pourraient 

contribuer à la rupture de la paroi sont la fibrose, l'atténuation de la média et la 

dilatation luminale. Par contre le dépôt focal de la fibrine et les micro-anévrismes 

ont été considérés comme de nouvelles lésions avancées prédisposant à la rupture.  

Leurs résultats indiquent que la rupture de vaisseaux dans la MMM pourrait se 

produire en absence de micro-anévrismes ou de nécrose fibrinoïde qui se trouvent 

souvent chez les hypertendus [60]. 

  

L‟apport sanguin accru est un stress hémodynamique sur ces vaisseaux Moya 

Moya réalisant une voie collatérale. En outre, les sténoses progressives de ces 

vaisseaux, peuvent induire un stress supplémentaire sur les vaisseaux restants, ce 

qui conduit à des perturbations éventuelles de la paroi. Les petites artères 

perturbées et organisées dans les anciens foyers hémorragiques indiquent que la 

rupture des vaisseaux Moya Moya pourrait même se produire à plusieurs reprises. 

Ces anomalies vasculaires aboutissant à une hypoperfusion cérébrale et donc des 

accidents vasculaires cérébraux ischémiques ou hémorragiques ultérieurs [60]. 

  

Par ailleurs, plusieurs constatations histologiques concernant des vaisseaux 

extra-crâniens ont été rapportées, et l'expression de certains gènes a été trouvée 

dans les échantillons de l'ATS ou dans des cultures de cellules musculaires lisses 
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vasculaires de ces artères extra-crâniennes. Cependant, peu d'études sur les artères 

intracrâniennes ont été faites avec des patients atteints de la MMM, et la plupart de 

ces études étaient fondées sur un petit nombre d'autopsie [59, 60].  

 

Takagi et ses collègues ont analysé 35 échantillons d‟ACM des patients 

atteints de la MMM. Ces échantillons ont été obtenus au cours de la chirurgie de 

pontage et ont été fraîchement fixés avec de la formaline. Ils ont trouvé l'hyperplasie 

intimale et  l‟amincissement de la média dans la portion M4 de l‟ACM, comme a été  

constaté dans l'ACI dans les études d'autopsie précédentes. En outre, ils ont analysé 

l‟anomalie de la lame élastique interne (LEI) et l'épaisseur de l'intima et de la media 

(Figure 57), et ils ont conclu que l'hyperplasie intimale et l‟amincissement de la 

média se produisent même chez les jeunes patients atteints de la MMM, et que 

l'anomalie de la LEI peut se produire comme effet secondaire [61]. 

 

Les progrès récents de l'imagerie cérébrale pourraient aider pour mieux 

comprendre la pathologie de la MMM. Les microbleeds (Mo) sont détectés par l‟IRM 

séquence T2* et sont considérés comme un marqueur vasculaire cérébral de 

vulnérabilité dans l'angiopathie avec une tendance de saignement. Les microbleeds 

asymptomatiques sont significativement plus fréquents chez les patients atteints de 

la MMM, et plusieurs microbleeds ont été signalés comme un facteur prédictif 

d'hémorragie ultérieure. L'analyse histologique d'un microbleed après résection 

chirurgicale chez un patient atteint de la MMM a révélé un hématome encapsulé 

contenant des petits vaisseaux. Beaucoup de ces petits vaisseaux sont situés dans le 

dépôt des érythrocytes, et ceux-ci avaient des couches musculaires lisses indiquant 

les artères. Certains de ces vaisseaux exposés perturbent la LEI [62].  

 

Un microbleed élargi avec un œdème autour du foyer entraînant une 

hémorragie intracérébrale fatale a également été rapporté. Les microbleeds sont 

généralement situés dans les noyaux gris centraux dans la substance blanche péri-

ventriculaire et en sous-corticale chez les patients atteints de la maladie avec des 

petits vaisseaux. Le développement et la dilatation des artères situées dans la 

substance blanche péri-ventriculaire, comme les artères choroïdes et les branches 

des artères communicantes postérieures ont été considérés comme des facteurs de 

risque d'hémorragie dans la MMM, et ces microbleeds peuvent être liés à ces 

facteurs de risque [62]. 
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X- Maladies neurochirurgicales associées à la MMM :  

 

La MMM est une maladie cérébro-vasculaire occlusive chronique de cause 

inconnue, caractérisée par des changements sténo-occlusifs bilatéraux à la partie 

terminale de l'artère carotide interne et la formation d‟un réseau vasculaire anormal 

à la base du cerveau. L'association de la maladie de Moya Moya avec d'autres 

maladies neurochirurgicales telles que les anévrismes cérébraux, les tumeurs du 

cerveau et les malformations vasculaires cérébrales ont été décrites précédemment 

[3].  

 

Il est bien connu que la maladie de Moya Moya est fréquemment associée à 

des anévrismes intracrâniens situés au niveau de la base du crâne; cette association 

s'explique par la pathogénie intrinsèque de la MMM, telle que le stress 

hémodynamique et la structure fragile des vaisseaux collatéraux. [3]. 

 

 D'autre part, l'association avec l'athérosclérose cervicale, la sténose de l'artère 

carotide ou les tumeurs cérébrales conduit au diagnostic de la MMM proche (maladie 

quasi-Moya) selon les critères diagnostiques du Comité de recherche par le ministère 

de la Santé, du Travail et de la Prévoyance, Tokyo au Japon [3, 63]. 

 

L‟association de la MMM avec des malformations vasculaires cérébrales dont 

les malformations artério-veineuses, les cavernomes et les malformations veineuses 

a été rapportée dans la littérature. Une association rare d'une fistule artério-veineuse 

de la dure-mère avec la MMM est également citée dans la littérature [3, 63]. 

 

A-  La maladie de Quasi-Moya Moya :  

  

L'athérosclérose est une des causes les plus courantes de la maladie de Moya 

Moya. Quelles que soient les maladies associées, la chirurgie de revascularisation 

extra-intracrânienne reste le traitement optimal pour les patients atteints des 

symptômes ischémiques [64]. 

 

En association avec le syndrome de Moya Moya, une variété de troubles 

systémiques ont été signalés, comme indiqué dans le (Tableau 5). À travers ces 

troubles congénitaux, acquis et non classés, il est très difficile de découvrir les 

facteurs de cohérence suggestifs de la pathogenèse de la MMM [64]. 
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Tableau 5 : Syndrome de Moya Moya et l‟association à d‟autres troubles [64]. 

Troubles congénitaux Troubles acquis 

 Troubles hématologiques 

Anémie de Fanconi 

Drépanocytose 

Thalassémie 

Sphérocytose 

Déficit en protéine C 

Déficit en protéine S 

Déficit en plasmogène 

 Troubles congénitaux 

Down syndrome 

Neurofibromatose de type I 

Sclérose tubéreuse de Bourneville 

Syndrome de marfan 

Coarctation de l‟aorte 

Dysplasie fibromusculaire 

Ostéogénèse imparfaite 

Syndrome de turner 

Maladie de Hirschsprung 

Tumeur de Wilms 

Polykystose rénale 

Syndrome de prader willi 

Syndrome d‟apert 

Syndrome d‟allagile 

Syndrome de williams  

Syndrome de  noonan 

 Troubles métaboliques 

Hyperlipoprotidémie (type 2A) 

Maladie de stockage du glycogène 

Lipohyalinose 

Déficite en pyrivate kinase 

Homocystinurie 

 maladies auto-immunes 

Anémie anaplasique 

Lupus érythémateux disséminé 

Syndrome des anticorps anti-

phospholipides 

Purpura thrombopénique thrombotique 

Périartérite noeuse 

Syndrome de Sjögren 

Hyperthyroidie 

 Maladies néoplasiques 

Tumeurs suprasellaires 

 Infections 

Leptospirose 

Tuberculose 

Meningite 

 Autres 

Lésion cérébrale traumatique 

Irradiation cérébrale 

Contraception orale 

Abus de drogues (cocaine.. ect) 

Anévrisme cérébrale 

Malformation Artério Veineuse  

Angiome veineux 

Angiome caverneux 

Athérosclérose 

Hypertension réno-vasculaire 
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B- Association avec des malformations artério-veineuses  

 

La maladie de Moya Moya peut être associée à des malformations vasculaires 

cérébrales telles que des malformations artério veineuses, malformations cérébrales 

caverneuses et malformations veineuses [65]. 

 

En ce qui concerne la gestion des malformations artério-veineuses associées à 

la maladie de Moya Moya, Seol et ses collègues ont rapporté l'efficacité de la radio-

chirurgie. L‟oblitération radio-chirurgicale de ces malformations artério-veineuses 

peut être bénéfique pour réduire le risque de la chirurgie de revascularisation pour 

la maladie de Moya Moya [65]. 

 

C- Association avec les malformations veineuses et caverneuses  

 

L'association rare de la maladie de Moya Moya avec les malformations 

cérébrales / cérébelleuses caverneuses et veineuses a été rapportée.  

 

Cette association donne lieu à un intérêt particulier car elle peut suggérer un 

fond biologique commun entre la maladie de Moya Moya et ces malformations 

vasculaires [65, 66]. 

 

XI– Diagnostic différentiel : 

 

Les différents diagnostics différentiels dans le cadre d‟accident vasculaire 

cérébrale (ischémique ou hémorragique) sont : 

 

- Poussée hypertensive aiguë avec vasospasme  

- Athérosclérose intracrânienne 

- Dissection(s) artérielle(s) intracrânienne(s) 

- Pathologie thrombotique (avec ou sans vasculopathie associée) 

 Syndrome des antiphospholipides 

 Syndrome de Sneddon 

 Microangiopathies thrombotiques 

 Maladie de Degos 

- Pathologies artérielles emboliques 
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Accidents de cathéterisation 

Athérosclérose de l‟arc aortique 

 Shunt intracardiaque 

Myxome (intracardiaque) 

 Endocardite (infectieuse ou non) 

- Vasospasme artériel cérébral post-hémorragie sous-arachnoïdienne 

- Divers 

Syndrome de Susac 

Syndrome de CADASIL  

Vasculopathies cérébro-rétininennes 

Drépanocytose 

Thalassémie 

Neurofibromatose 

ADEM (encéphalomyélite aiguë disséminée) 

Dysplasies fibromusculaires 

Angiopathie amyloïde cérébrale 

Tumeur cérébrale 

Maladie de Fabry 

Homocystinurie 

Pseudoxanthome élastique 

ATCD d‟irradiation cérébrale 

XII- Prise en charge thérapeutique : 

 

Il n‟y a pas de traitement qui permette d‟empêcher le rétrécissement des 

artères du cerveau, mais il existe des moyens qui permettent de limiter les 

symptômes [67]. 

 

Les traitements médicaux n‟ont pas réussi à prévenir la progression de la 

MMM. Le traitement de  base établi reste la chirurgie. Celle-ci vise à revasculariser le 

cerveau grâce à un court-circuitage de l‟aire cérébrale atteinte; ce court-circuitage 

est amené par une artère du système artériel extra-crânien de manière indirecte 

et/ou directe [67]. 

 

Le but du traitement chirurgical de la maladie ischémique type de Moya Moya 

est d'établir une circulation collatérale adéquate et suffisante pour le cerveau 

ischémique afin de prévenir l'infarctus cérébral. Plusieurs types d'interventions 
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chirurgicales ont été utilisées, chacune de ces procédures a des avantages et des 

inconvénients. Les chirurgiens qui effectuent le traitement chirurgical de la MMM 

doivent choisir une intervention chirurgicale après avoir trouvé un compris entre les 

avantages et les inconvénients de chaque type d‟intervention [67]. 

 

A– Traitement médical : 

 

Le traitement médical a été utilisé chez les patients atteints de la MMM, en 

particulier lorsque la chirurgie a eu un risque élevé ou si le patient a eu une maladie 

relativement bénigne, mais il existe peu de données montrant soit sa courte durée 

ou l'efficacité à long terme. Une grande enquête au Japon n'a pas montré de 

différences significatives dans les résultats entre les patients médicalement et 

chirurgicalement traités pour la MMM, bien qu'une étude plus récente a révélé que 

38% des 651 patients atteints de la maladie de Moya Moya ont été traités d'abord 

médicalement puis ont subi par la suite une intervention chirurgicale à cause de la 

progression de leurs symptômes [68].  

 

Les agents antiplaquettaires ont été utilisés pour empêcher l'embolie des 

micro-thromboses formées sur les sites de la sténose artérielle. Par contre, les 

anticoagulants comme la warfarine sont rarement utilisés chez les patients atteints 

de la MMM, bien qu'il y ait eu une certaine expérience avec l‟HBPM (héparine a bas 

poids moléculaire) [68]. 

 

Les inhibiteurs calciques peuvent être utiles dans l'amélioration des douleurs 

ou des migraines, qui sont fréquemment observées chez les patients atteints de la 

MMM. Ces agents peuvent être efficaces pour réduire à la fois la fréquence et la 

sévérité des AIT réfractaires, mais ils doivent être utilisés avec prudence dans cette 

population de patients. Il s‟agit de médicaments vasodilatateurs (inhibiteurs des 

canaux calciques) qui entraînent une dilatation (élargissement) des vaisseaux 

sanguins ce qui permet au sang d‟y circuler plus facilement [69]. 

 

Comme certains vaisseaux du cerveau sont plus étroits du fait de la maladie, il 

y a plus de risque que des caillots sanguins se forment et contribuent à obstruer ces 

vaisseaux. Des médicaments qui empêchent l‟agrégation des plaquettes et donc la 

formation de caillots : les anti-agrégants plaquettaires, comme l‟aspirine, sont 

parfois donnés aux malades à titre préventif mais leur efficacité n‟est pas clairement 
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prouvée. De plus, ces médicaments peuvent augmenter le risque de saignement 

dans le cerveau [69]. 

 

En cas de crises d‟épilepsie, des médicaments antiépileptiques peuvent être 

prescrits [69]. 

 

Dans notre série, tous les malades ont bénéficié d‟un traitement médical, à 

base d‟inhibiteurs calciques et d‟antiagrégants plaquettaires et ils ont bien répondu 

à ces traitements. Cependant, aucun d‟entre eux n‟a eu droit à des antiépileptiques. 

 

B- Traitements chirurgicaux : 

 

Le plus souvent, une intervention chirurgicale peut être envisagée, en 

particulier dans les formes précoces de la maladie. Le choix d‟une telle intervention 

peut être difficile et se fait après une concertation entre la famille et les équipes 

médicales, en fonction de l‟âge du malade, de son état clinique et de ses 

symptômes. Tous les malades ne sont toutefois pas de bons « candidats » à la 

chirurgie, qui peut s‟avérer parfois plus dangereuse que bénéfique. 

 

L‟objectif de l‟opération est d‟apporter du sang aux zones du cerveau 

souffrant du manque d‟oxygène. Cela se fait en « détournant » des vaisseaux qui 

irriguent d‟autres régions (comme le cuir chevelu, les muscles des tempes…) et en 

les amenant vers le cerveau. Ces vaisseaux dérivés vont alors se développer et 

assurer une irrigation « palliative » en contournant les artères cérébrales devenues 

trop étroites et on parle de chirurgie de revascularisation.  

 

Plusieurs techniques de chirurgie sont employées pour dériver les vaisseaux, à 

savoir :  

- La multicrâniostomie qui consiste à faire plusieurs petits trous dans les os du 

crâne de façon à y faire passer des vaisseaux du cuir chevelu pour que ceux-ci se 

développent vers les zones mal irriguées du cerveau. 

- L‟anastomose temporo-sylvienne qui consiste à raccorder l‟artère temporale 

superficielle (qui passe au niveau de la tempe à l‟extérieur du crâne) à l‟artère 

cérébrale moyenne ou une de ses branches dans le cerveau. 

- Par ailleurs, certains chirurgiens pratiquent également une anastomose ou un 

pontage de l‟artère carotide obstruée, c‟est-à-dire qu‟ils posent un petit conduit 



 

104 
 

(bout de vaisseau ou tube en plastique) qui contourne la zone rétrécie de l‟artère 

carotide interne, faisant emprunter une déviation au sang. Cette opération est la 

plus délicate et elle est donc moins pratiquée. 

La différence d‟efficacité entre ces techniques chirurgicales n‟est pas bien 

déterminée et les chirurgiens choisissent généralement la solution la moins 

agressive et la plus facilement réalisable, notamment chez les jeunes enfants. En cas 

d‟échec, une autre approche chirurgicale peut être envisagée. Chaque technique 

chirurgicale est discutée du cas par cas. 

 

Dans notre série, un seul malade a bénéficié d‟un geste chirurgical, consistant 

à la mise en place d‟une DVE pour gérer l‟hémorragie ventriculaire et 

l‟hydrocéphalie, tandis que les autres ont bénéficié uniquement de traitement 

médical et de la rééducation. 

 

1- Développement des techniques chirurgicales (Revascularisations directes, 

indirectes, simples ou combinées) 

 

Le traitement chirurgical de la MMM a commencé dans les années 1970, 

quand l‟anastomose entre l'artère temporale superficielle et l'artère cérébrale 

moyenne (ACM-ATS) a été appliquée  comme solution chirurgicale. Cette procédure 

de dérivation directe est une méthode fiable pour obtenir une revascularisation 

efficace, mais elle implique également des difficultés techniques en particulier chez 

les jeunes enfants. Les patients pédiatriques n'ont souvent pas une assez grande 

artère cérébrale pour réaliser cette anastomose, et si jamais l'anastomose directe 

n'est pas réussie, le patient aura un infarctus postopératoire [70]. 

 

Par ailleurs, il a été révélé que les anastomoses leptoméningées se 

développent spontanément après avoir placé le système donneur par les artères 

carotides externes (ACE) directement sur la surface du cerveau ischémique [123]. 

Toutefois, les procédures de revascularisations indirectes simples ont quelques 

inconvénients. Certains des patients qui ont bénéficié de cette dernière technique 

n'ont pas réussi à produire des vaisseaux collatéraux suffisants [70].  
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2- Moya Moya et anesthésie : 

 

Vu que la circulation sanguine cérébrale et le métabolisme sont gravement 

compromis dans la plupart des cas de la MMM, l‟accident vasculaire cérébral péri 

opératoire se produit de temps en temps après la chirurgie [71]. 

  

L'importance de la prise en charge anesthésique a donc été soulignée. Non 

seulement l‟hypocapnie, mais aussi l‟hypercapnie augmente le risque d'accident 

vasculaire cérébral périopératoire, parce que l‟hypercapnie induit parfois une 

augmentation du débit sanguin cérébral régional (DSC régional). En conséquence, 

une normocapnie avec une Paco2 (pression partielle de dioxyde de carbone) d‟une 

valeur comprise entre 38 et 40 mm Hg a été recommandée au cours de la chirurgie 

de la MMM. En effet le choix des agents anesthésiques peut être important dans la 

chirurgie de MMM et devrait être étudié davantage. Ken-Ichiro Kikuta et ses 

collègues ont conclu que l'anesthésie intraveineuse avec du propofol a le potentiel 

de fournir une protection pour le cerveau et une préservation de DSCr dans les lobes 

frontaux en cas de chirurgie de la MMM [71]. 

 

3- Sélection de la procédure chirurgicale initiale : 

 

La sélection de la procédure initiale dépend de la taille de l'artère destinataire, 

qui ne peut pas être connue avant l'opération. Elle est estimée à partir de l'âge du 

patient et du stade de Suzuki. Par conséquent, nous recommandons la procédure de 

dérivation directe pour les patients adultes et la procédure indirecte pour les 

patients pédiatriques. Pour le traitement des enfants âgés de moins de 5 ans, une 

combinaison de procédures de revascularisations indirectes, reste le premier choix 
[9]

.  

 

Dans les cas où la procédure chirurgicale ne peut pas être décidée avant la 

chirurgie, il sera décidé de la procédure directe ou indirecte pendant la chirurgie 

après avoir exposé les branches corticales de l‟ACM. Dans un tel cas, il faut exposer 

la branche postérieure de l‟ATS, l'extrémité distale de la branche sera donc couper 

une fois la décision est prise [9, 72]. 

 

Les revascularisations directes, indirectes et combinées sont les trois 

interventions chirurgicales de base pour la MMM. De nombreuses modifications des 

procédures de revascularisations indirectes ont été développées pour la MMM 
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pédiatrique. L'objectif principal de la modification complète de la procédure 

classique de la revascularisation indirecte est d'atteindre une mesure plus large de 

revascularisation angiographique et une amélioration hémodynamique ainsi qu‟une 

amélioration symptomatique. Cependant, des études hémodynamiques 

postopératoires ont montré que le degré de compromis hémodynamique 

préopératoire est corrélé à la mesure post-opératoire de revascularisation. Cela 

signifie que la zone de perfusion vasculaire normale ne forme pas des vaisseaux 

collatéraux quelle que soit l'étendue de la procédure [9, 72]. 

 

Pour la MMM pédiatrique, une revascularisation angiographique étendue peut 

être accomplie par une couverture plus large de la surface du cerveau ischémique 

par de multiples tissus de donneurs contenant des vaisseaux sanguins. Cependant, 

nous ne savons pas exactement combien et quel tissu donneur est adéquat en 

préopératoire. En conséquence, plusieurs procédures combinées indirectes, 

plusieurs EDAS (encépalo-duro-artério-synangiose) et plusieurs trépanations 

couvrant les hémisphères bilatéralement en entier ont été expérimentés avec succès. 

En outre, une nouvelle procédure combinée à l'aide de l‟ATS, la dure-mère, le muscle 

temporal, et le volet crânien appelée encéphalo-duro-myo-artério-synangiose péri 

crânienne (EDMAPS) a été développée, et l‟anastomose ATS-ACM simple ou double 

ainsi que l‟EDMAPS ont été appliquées pour plus de 10 ans chez 58 patients, avec 

une amélioration hémodynamique et cérébrale, notamment pas d‟accident cérébral 

ischémique ni hémorragique [9, 73].  

 

La principale raison de cette procédure combinée complexe est de profiter au 

maximum des procédures directes et indirectes.  

 

Les critères de sélection pour une intervention chirurgicale appropriée 

devraient inclure des facteurs d'efficacité pour une revascularisation 

angiographique, les facteurs de risque de complications, et l'amélioration de la 

qualité de vie [9, 74]. 

 

La couverture de la surface du cerveau ischémique des territoires de l'ACA et 

de l‟ACM avec des tissus de multiples donneurs est nécessaire, parce que les deux 

territoires sont impliqués simultanément dans la MMM en raison de l'amélioration 

des symptômes de territoire ischémique de l'ACA. Cependant, nous ne savons pas 
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l'effet d'un état d‟une faible perfusion chronique post-opératoire asymptomatique 

sur la fonction cérébrale à long terme, en particulier sur la fonction cognitive [74]. 

  

En général, il a été démontré que les techniques indirectes sont moins 

efficaces dans la population âgée, peut-être en raison de la réduction de la capacité 

angiogénique chez ces derniers.  

 

Actuellement, il n'y a pas de données précises d'appui pour les techniques de 

revascularisations directes ou indirectes dans des populations pédiatriques dans la 

MMM. Chez les patients adultes atteints de MMM, la procédure de dérivation directe 

(ATS-ACM) ainsi que la procédure indirecte sont les techniques préférées. 

Cependant, la chirurgie pour la MMM hémorragique reste controversée, et elle n'est 

pas concluante car elle ne permet pas d'éviter la récidive de saignement [75]. 

 

4- Revascularisation indirecte vs directe : laquelle choisir : 

 

Une revascularisation efficace utilisant la voie indirecte et/ou directe permet 

de diminuer les vaisseaux Moya Moya chez les adultes. La revascularisation directe 

par une anastomose ATS- ACM est une méthode indispensable pour obtenir une 

revascularisation efficace, surtout chez les adultes.  Chez  les  enfants,  la  

revascularisation  indirecte  est  100%  efficace,  tandis  que  la revascularisation 

directe a échoué dans certains cas à cause des vaisseaux extraordinairement fins à 

cet âge-là (Tableau 6) [9, 76]. 

 

Tableau 6 : Tableau comparatif montrant les effets après revascularisation par la 

voie directe (ATS- ACM) et par la voie indirecte (EDAMS) chez les adultes et chez les 

enfants [9, 76]. 

 

 Favorable Défavorable 

Anastomose ATS-ACM   

Adultes 90 % (42/47) 10 % (5/47) 

Enfants 68 % (15/22) 32 % (7/22) 

EDAMS   

Adultes 38 % (18/47) 62 % (29/47) 

Enfants 100 % (22/22) 0 % (0/22) 
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5- Revascularisation directe : anastomose ATS-ACM : 

 

La revascularisation directe implique l‟utilisation d‟une branche de l‟artère du 

scalp pour une anastomose directe à une branche d‟une artère à la surface du 

cerveau. Généralement on connecte l‟ATS au segment M4 de l‟artère cérébrale 

moyenne (ACM, M4) [77]. 

 

Le patient est positionné en décubitus dorsal avec la tête tournée latéralement 

(Figure 58, A). Une incision linéaire est faite le long de vaisseau d‟ATS, qui est 

ensuite méticuleusement disséqué (Figure 58, B). Le muscle temporal est ensuite 

élevé (Figure 58, C). Un volet osseux, centré sur la fissure sylvienne est découpé 

(Figure 58, D). La dure-mère est ouverte (Figure 58, E). Une fois que le M4 est 

identifié l‟arachnoïde est ouverte et un petit segment (1.5 à 2 cm) de l‟artère est 

disséqué librement (Figure 58, F) [77].  

 

L‟artère donneuse est ensuite préparée en lui ôtant le tissu conjonctif adjacent et 

son adventice afin de la rendre la plus lisse possible (Figure 58, G). Une solution de 

papavérine peut être placée sur l‟ATS pour la dilater. Un clip temporal est placé sur 

la portion proximale de l‟ATS qui est ensuite coupé en forme de „‟bouche de 

poisson‟‟, forme qui permet d‟augmenter la surface de l‟anastomose (Figure 58, H). 

Ensuite les bords de l‟artère sont peints avec un colorant mauve pour faciliter 

l‟identification de sa paroi (Figure 58, I). Après avoir appliqué des clips  

atraumatiques aux extrémités de l‟anastomose, l‟artériotomie est réalisée. Ensuite 

l‟anastomose est réalisé avec du monofilament aussi fin que du 10-0 (Figure 58, J) 

[77]. 
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Figure 58 : Anastomose ATS-ACM lors d‟une opération chez un patient souffrant de 

la MMM. Photos d‟un patient traité à l‟hôpital universitaire d‟Hokkaido, 2012 [77]. 

 

 

6- Revascularisation indirecte :   

 

La revascularisation indirecte comprend de nombreuses techniques [77] 

(Figure 59), telles que : 

- L‟encéphalo-myo-synangiose (EMS)  

- L‟encéphalo-duro-synangiose (EDS) 

- L‟encéphalo-artério-synangiose (EAS) 

- L‟encéphalo-duro-artério-myo-synangiose (EDAMS) 

- L‟encéphalo-duro-artério-synangiose (EDAS) 

- La transplantation d‟omentum et les trous de fraisage multiples  
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Figure 59 : Dessin schématique de la revascularisation indirecte lors de la MMM 

utilisant l‟EMS, l‟EAS et l‟EDS [77]. 

 

La technique EMS fut décrite en 1950 par Henschen et fut ensuite appliquée à 

la MMM par Karasawa dans les années 1970. Cette technique consiste à implanter le 

muscle temporal sur la face latérale du cerveau et à le suturer sur les bords de  

la dure-mère. Matsushima a souligné une nouvelle méthode l‟EDAS. Cette  

procédure  consiste  à  exposer l‟artère temporale  superficielle  (ATS)  puis  à  

fraiser deux  trous  dans  le  crâne,  un  proximal  et l‟autre distal à l‟ATS. Une 

craniotomie est effectuée le long du vaisseau d‟ATS et la dure-mère en-dessous est  

exposée et ouverte. L‟aponévrose de l‟artère est ensuite suturée aux bords de la 

dure mère et  le  volet osseux  est remis en place. Scott a modifié la procédure de 

l‟EADS en ouvrant largement l‟arachnoïde et en suturant directement l‟adventice de 

l‟ATS sur la pie-mère, dans un effort de promouvoir une exposition maximale à la 

surface cérébrale. Cette technique est appelée pial synangiose. La procédure EDAMS 

est la combinaison de l‟EDAS et de l‟EMS [78].  
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Karasawa a signalé pour la première fois l‟EMS (L‟encéphalo-myo-synangiose) 

comme une procédure de revascularisation indirecte. Il a rapporté dans des cas où il 

ne pouvait pas trouver une branche corticale d‟ACM qui était assez grande pour être 

l'artère bénéficiaire pour l'anastomose directe. Après son rapport, plusieurs 

procédures indirectes ont été développées, y compris L‟encéphalo-duro-arterio-

synangiose (EDAS), L‟encéphalo-arterio-synangiose (EAS), L‟encéphalo-duro-arterio-

myo-synangiose (EDAMS) et la transplantation d‟omentum [79].  

 

L‟EDAS était très populaire dans les années 1990. L'étendue de la formation de 

vaisseaux collatéraux, même après la même procédure de revascularisation, varie 

considérablement d'un patient et d'une région à l'autre. Ainsi, il semble plus 

judicieux de concevoir les domaines de la chirurgie après avoir eu une cartographie 

de la zone non perfuse lorsque celà est possible. La plupart de ces procédures sont 

efficaces, mais parfois certaines d‟entre elles échouent à produire une circulation 

collatérale. L‟expérience de certains équipes a révélé qu'environ 20% des sites 

opérés par l‟EDAS ou l‟EMS n'ont pas réussi à produire des vaisseaux collatéraux 

suffisants. Dans certains cas, une ré-intervention a été nécessaire [70, 78].  

 

Pour surmonter ces problèmes, certains équipes ont introduit la méthode 

indirecte combinée, notamment la procédure de dérivation indirecte combinée 

fronto-temporo-pariétale (Figure 60). Dans cette procédure, trois techniques sont 

utilisées en combinaison, à savoir, l‟EMAS dans la région frontale et l‟EDAS et l‟EMS 

dans la région temporo-pariétale, en utilisant les branches postérieures et 

antérieures de l‟ATS avec les muscles temporaux et faciaux. Avec cette procédure 

mixte, la formation de vaisseaux collatéraux est obtenue et les collatéraux 

postopératoires couvrent une zone plus large [80] (Figure 61). 
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Figure 60 : Procédure opératoire combinée fronto-temporo-pariétale comme 

technique de revascularisation indirecte [80]. (a) incisions cutanées (b) encéphalo-

myo-artério-synangiose frontale (EMAS). (c) encéphalo-duro-artério-synangiose 

(EDAS) et encéphalo-myo-synangiose (EMS) dans la région temporo-pariétale. BF : 

volet osseux 

 

 
 

Figure 61 : Angiographie post-opératoire après une revascularisation fronto-

temporo-pariétale indirecte combinée, une vue latérale monte la Formation des 

collatéraux qui peuvent être vus dans les trois régions de revascularisation : l‟EMAS 

frontale, l‟EDAS et l‟EMS temporo-pariétale [80]. 



 

113 
 

7- La MMM dans le territoire de l’ACA :  

 

Il y a eu quelques techniques opératoires visant à augmenter le flux sanguin 

vers le territoire d‟ACA : la transplantation d‟épiploon, l‟anastomose directe de l'ACA 

à l‟ATS, multiples trépanations, et encéphalo-duro-artério-synangiose (EDAS) en 

utilisant la branche frontale de l‟ATS [81]. 

 

Plusieurs techniques chirurgicales en utilisant des trépanations ont été 

rapportées par Kwaguchi et ses collègues dans la MMM chez l‟adulte; ils ont utilisé 

quatre trous de trépan dans chaque côté. Ils ont montrées des bons résultats. Ainsi 

la technique de trépanation à trous multiples a été réalisée chez dix patients. 41 des 

43 trous de trépan ont eu une néovascularisation efficace. Dans le lobe frontal, 

l'amélioration de la réactivité à l'acétazolamide a été vue dans 6 des 11 hémisphères 

par la scintigraphie cérébrale « SPECT » [81]. 

 

 Une méthode modifiée de trépanation a également été rapportée par 

Kawamoto et ses collègues. Ils ont appelé cette méthode galeo-duro-encéphalo-

synangiose. La galéa est insérée à travers les trous de trépan par la fissure inter-

hémisphérique et fixée par la dure-mère [81]. 

 

Karaswa et ses collègues ont rapporté de bons résultats de la transplantation 

d‟omentum chez les patients ayant des symptômes ischémiques dans le territoire de 

l'ACA. Cependant, certains auteurs ont rapporté des taux élevés de morbidité-

mortalité péri-opératoire car la transplantation d‟omentum a besoin de procédures 

plus complexes [82].  

 

La revascularisation directe dans le territoire de l‟ACA a été rapportée par 

Iwama et ses collègues. Ils ont effectué des anastomoses ATS-ACA et ATS-ACM au 

cours d'une procédure unique et ils ont rapporté de bons résultats. Cependant le 

calibre et la longueur de l'artère donneuse limitent l'utilité de cette procédure [81]. 

  

En 1994, Kinugasa et ses collègues ont introduit une nouvelle méthode pour 

augmenter le DSC du territoire de l‟ACA. Ils ont combiné l‟insertion de la Galéa +/- le 

périoste de la zone frontale dans l'espace inter-hémisphérique avec encéphalo-duro-

artério-myo-synangiose (EDAMS). Ils ont appelé cette technique ribbon EDAMS. Ils 

ont obtenu d'excellents résultats et ils ont conclu que le ribbon EDAMS était une 

https://www.google.fr/url?sa=t&rct=j&q=&esrc=s&source=web&cd=2&cad=rja&uact=8&ved=0CCkQFjAB&url=http%3A%2F%2Fwww.cha.quebec.qc.ca%2Ffileadmin%2Fcha%2Finternet%2FDGAAA%2FGuide_enseignement_au_patient%2FScintigraphie_cerebrale_ou_SPECT.pdf&ei=tjf-U5KWLIKq0QXBmoHQDA&usg=AFQjCNFbAQCYStN4_EBVWfHlZZIpKmiuVQ&bvm=bv.74035653,d.d2k
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méthode efficace en cas d‟ischémie cérébrale symptomatique de la circulation 

antérieure dans la MMM [83]. Kim et ses collègues ont rapporté un ribbon EDAMS 

modifié et l'ont appelé le combiné EDAS avec encéphalo-galeo-bifrontal-synangiose 

(EGPS). Cette dernière technique a montré une excellente revascularisation dans les 

territoires bilatéraux d‟ACA ainsi que dans les territoires d‟ACM sans aucune 

complication significative [84].  

 

Kim.CY et ses collègues ont également rapporté que 88% des 67 patients qui 

avaient bénéficié de l‟EDAS ou l‟EMS avec l‟EGS bifrontale ont eu une réponse 

favorable et leurs symptômes avaient disparu totalement. 31 des 67 patients avaient 

des symptômes liés à l'ischémie dans le territoire d‟ACA et 24 de ces 31 patients ne 

présentaient aucun symptôme après l'opération. A l‟angiographie, 35 des 81 

hémisphères ont montré une bonne revascularisation du territoire d‟ACA (>66%) et 

46 des 81 restants ont montré une revascularisation de 33 à 66 %. A la scintigraphie 

cérébrale, le DSCr du territoire d‟ACA est amélioré ou maintenu dans la majorité des 

patients (58 sur 61) [85].  

 

Kim et ses collègues ont présenté des résultats similaires. 85% des 92 patients 

n'ont pas eu de symptômes post-opératoires. 79% des 99 hémisphères présentaient 

un bon remplissage dans le territoire de l‟ACA sur l‟angiographie cérébrale. À la 

scintigraphie cérébrale, l‟évolution était favorable dans 122 des 177 territoires 

d‟ACA [84]. 

  

L‟EGS bifrontale ou procédure d‟EGPS est généralement effectuée en deux 

étapes. Initialement, elle se ferait dans l'hémisphère symptomatique et 

hémodynamiquement le plus touché, puis plus tard dans l'hémisphère controlatéral. 

La combinaison d‟EGS bifrontale ou non dépendra de l'état et des symptômes du 

patient. Le  cuir chevelu est incisé séparément pour l‟EDAS et pour l‟EGS bifrontale. 

Sur le site d‟EGS bifrontale, l‟incision est faite en forme de S, elle est antérieur à la 

suture coronale, une dissection de la galéa sous forme de  « H » 4 × 8 cm puis une 

craniotomie médiane bifrontale est effectuée en croisant le sinus sagittal supérieur 

(SSS). La dure-mère, dont la base est adjacente à la SSS, est incisée séparément dans 

les deux hémisphères, et la membrane arachnoïde sur les sillons corticaux est 

disséquée pour favoriser la croissance néovasculaire. Les volets duraux incisés sont 

ensuite insérés dans chaque fissure interhémisphérique tout en prenant soin d'éviter 
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les blessures des veines corticales, La galéa est prête pour couvrir le lobe antérieur 

frontal paramédian (Figure 62) [86]. 

 

 
 

Figure 62 : Dessins montrant les étapes d‟EGPS. (a) Sur le site d‟EGPS, une incision 

du cuir chevelu en forme de S est réalisée en avant de la suture coronale. (b) Une vue 

supérieure du site d‟EGPS. La galéa est disséquée et incisée selon un motif en « H »  

(c) La dure-mère est incisée et insérée dans la fissure interhémisphérique. La galéa 

est prête pour couvrir le lobe antérieur frontal paramédian. (d) Une vue frontale 

illustrant la galéa qui est suturée à la marge de la dure-mère insérée pour couvrir la 

surface frontale paramédiane du cerveau [86] 

(Staf = branche frontale de la STA; Stap = branche pariétal de la STA) 
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8- La transplantation d’omentum : 

 

Karasawa et ses collègues ont rapporté une revascularisation cérébrale via une 

transplantation d‟omentum pour les patients pédiatriques atteints de la MMM. 11 

des 13 patients (84,6%)  avec des symptômes visuels ont montré une amélioration 

de leur état neurologique suite à une transplantation d‟omentum unilatérale ou 

bilatérale dans le territoire de l'artère cérébrale postérieure [87]. 

  

Pour la transplantation d‟omentum, une laparotomie est d'abord réalisée en 

utilisant une incision épigastrique au niveau de la ligne médiane pour exposer 

l‟épiploon. Les vaisseaux perforants de l'artère et la veine gastroépiploique sont 

coagulées et réséquées. Une surface de 8×8 cm à 13x13 cm de l'épiploon est 

enlevée avec ces vaisseaux. Ensuite, une craniotomie uni-ou bi-occipitale est 

effectuée,  l'artère et la veine occipitale juste au-dessus du niveau du sinus 

transverse sont séparées par une distance de 2 cm du cuir chevelu. Une anastomose 

termino-latérale entre l'artère occipitale ou artère temporale superficielle et l'artère 

gastroépiploique est réalisée avec dix points de suture en nylon monofilament 10-0. 

Ensuite, une anastomose termino-latérale entre la veine occipitale ou la veine 

temporale superficielle et la veine gastroépiploique est réalisée avec huit points de 

suture en nylon monofilament 10-0. Si aucune veine adéquate du cuir chevelu n'est 

disponible, la veine gastroépiploique est anastomosée à une veine corticale. La dure-

mère est ouverte uni-ou bi-latéralement et l'épiploon est répartie sur la surface 

corticale et légèrement sous les bords de la dure-mère. Les bords dure-mériens sont 

suturés à l'épiploon par plusieurs sites. Ensuite on procède au replacement du volet 

crânien, et fermeture de la plaie cutanée (Figure 63) [87]. 
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Figure 63 : Représentation schématique de la transplantation d‟omentum. (a) Une 

portion de l'épiploon d‟environ 8x8 à 13x13 cm est retirée avec l'artère et la veine 

gastroépiploique. (b) une craniotomie est réalisée comme indiqué. (c) une 

anastomose termino-latérale entre l'artère/veine occipitale est effectuée, 

respectivement (en haut), et le lobe occipital est recouvert par l'épiploon (en bas) 
[87].

 

 

9- La transposition d’omentum : 

 

Au lieu de l'anastomose des vaisseaux gastroépiploiques aux vaisseaux du 

cuir chevelu, l'épiploon qui demeure attaché au pédicule gastroépiploique dominant, 

peut être allongé pour atteindre le crâne. Le pédicule non dominant est divisé [88].  

 

L'allongement est obtenu en divisant l'épiploon avec des incisions en forme  

de L qui traversent parallèlement la grande courbure de l'estomac, puis un tunnel 
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sous-cutané est réalisée le long de la paroi antérieure du thorax et s'étendant en 

arrière de l'oreille [88].  

 

Enfin, la transplantation d‟omentum est étalée sur la surface corticale exposée 

et suturée le long des bords dure-mériens [88]. 

 

10- Anastomose Artère occipitale- Artère cérébrale postérieure 

 

Toshiaki et ses collègues ont réalisé une craniotomie ostéoplastique à 1 cm en 

dehors du sinus sagittal, antérieurement au sinus transversal, et en dedans de 

l‟apophyse mastoïde. Le périoste est laissé en place sur l'os, en préservant les 

vaisseaux qui forment les futurs réseaux collatéraux. L'artère occipitale est 

disséquée de plus de 5 cm de longueur et de plus de 0,5 mm de diamètre à partir de 

la voute. La surface corticale est explorée par une craniotomie occipitale à la 

recherche d‟une branche corticale appropriée de l'artère cérébrale postérieure [89]. 

 

Ces auteurs ont tenté d'exposer les branches des artères cérébrales 

postérieures à la surface interhémisphérique occipitale. Ensuite, une anastomose 

termino-terminale de l‟artère occipitale - l'artère cérébrale postérieure a été réalisée 

via une chirurgie de revascularisation indirecte chez trois patients, âgés de 6 à 35,2 

ans (âge moyen: 23,8 ans) ayant une MMM et ayant présenté des symptômes 

ischémiques postopératoires [89]. 

  

Tous les patients ont montré une amélioration clinique et radiologique après 

la chirurgie de dérivation directe. En outre, Ikeda et ses collègues ont réalisé une 

anastomose entre l‟artère occipitale - l‟artère calcarine pour prévenir la cécité 

corticale imminente chez un patient de 38 ans de sexe masculin ayant une MMM, 

l‟état neurologique de ce patient a été stabilisé après la chirurgie [89]. 

 

11- Gestion des cas d'échec avec le traitement par des techniques de 

revascularisation indirecte 

 

En cas d‟échec nous donnons d'abord des anticoagulants chez les patients 

présentant des symptômes ischémiques persistants après la chirurgie. Au cours des 

prochains mois, nous examinons les changements des symptômes et la formation 
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des vaisseaux collatéraux sur l'ARM, les conditions de la circulation cérébrale et le 

métabolisme au SPECT/PET [72].  

 

Une nouvelle intervention est envisagée pour les patients avec les conditions 

suivantes [72]: 

(1) Les symptômes ne s'améliorent pas ou s'aggravent après l'opération. 

(2) Les collatérales postopératoires sont peu nombreuses sur des 

angiographies cérébrales. 

(3) Les études de la circulation et du métabolisme cérébral montrent toujours 

une zone hypoperfusée.  

 

La procédure de ré-intervention est limitée aux procédures de 

revascularisation précédemment utilisées. La zone de la ré-intervention est limitée. 

La procédure de ré-intervention doit être appropriée pour chaque patient et 

sélectionnée parmi les procédures suivantes: l‟anastomose ATS-ACM, l‟EMS ou 

l‟EDAS, et la transplantation d‟omentum. Lorsque la branche postérieure d‟ATS peut 

être utilisée, l'anastomose ATS-ACM est le premier choix pour le territoire de l'ACM. 

 

En cas de récidive à l‟EDAS, la branche postérieure de l‟ATS utilisée par l‟EDAS 

peut être retirée et utilisée comme une artère d'anastomose [128]. Dans le cas où les 

branches d‟ATS ne peuvent pas être utilisées, l‟EMS ou la transplantation de 

l'épiploon doivent être choisies [72]. Pour améliorer les symptômes, la technique 

chirurgicale choisie pour la deuxième intervention de revascularisation est 

également très importante. Les collatérales formées doivent avoir une répartition 

appropriée de l'artère cérébrale antérieure (ACA), d‟ACM +/- de l'artère cérébrale 

postérieure (ACP), selon les symptômes du patient [72]. 

 

12- Résultats de la chirurgie : 

 

Les méthodes chirurgicales de revascularisation pour la maladie de Moya Moya 

(MMM) peuvent être classées en trois groupes : directes, indirectes et les procédures 

combinées. Le choix de la procédure dépend de l'âge du patient, de la taille 

anatomique des vaisseaux donneurs/receveurs, des mesures hémodynamiques 

préopératoires  (débit sanguin cérébral et la réserve vasculaire) et de la préférence 

du chirurgien [90]. 
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Un rapport  publié par le ministère japonais de la Santé en (1997) a révélé que 

chez 302 patients atteints de la MMM, 162 (53,6%) des patients ont reçu une 

chirurgie de dérivation indirecte, 35 (11,6%) ont eu une chirurgie de dérivation 

directe, 50 (16,6 %) ont reçu une chirurgie de dérivation directe et indirecte 

combinée et 55 (18,2%) de patients n‟ont pas bénéficié d‟un traitement chirurgical 

[90].  

 

Une revue de la littérature de 57 études (1448 patients, 2218 hémisphères) 

des patients de moins de 21 ans atteints de la MMM à travers la base de données 

Ovid Medline, la plupart d'entre eux (74%) sont des institutions japonaises, a révélé 

que 4% des patients ont été traités par la procédure directe, 73% par la procédure 

indirecte, et 23% des patients par une procédure de combinaison directe et indirecte 

[91]. 

 

La procédure de revascularisation directe implique généralement une 

anastomose entre l‟artère temporale superficielle et l'artère cérébrale moyenne (ATS-

ACM), et rarement une anastomose de l'artère occipitale et ACP (ou artère cérébrale 

postérieure). C'est la méthode la plus couramment utilisée pour la revascularisation 

dans la MMM. Toutefois, la procédure d'anastomose directe seule ou en 

combinaison avec la technique de revascularisation indirecte est la procédure 

privilégiée par de nombreux auteurs pour la plupart des malades pédiatriques, 

comme des adultes atteints de la MMM [92]. Ceci présente l'avantage de 

revascularisation immédiate à haute débit pour le cerveau ischémique et de réduire 

l'ischémie périopératoire. Cependant, la technique est difficile, en particulier chez 

les jeunes enfants [93], et a comme inconvénient le syndrome d‟hyperperfusion 

postopératoire immédiat [94]. En outre, l'efficacité à long terme de la technique 

directe n'a pas été démontrée d'être supérieure à la technique indirecte chez les 

enfants. De nombreux auteurs ont rapporté de meilleurs résultats pour la 

revascularisation combinée à des techniques simples, directes ou indirectes dans la 

gestion de la MMM chez les enfants, ainsi que chez les adultes. La technique 

d'anastomose ATS-ACM corrige principalement l‟ischémie dans le territoire de l‟ACM. 

Toutefois, il ne couvre pas les territoires artériels cérébraux antérieurs et/ou 

postérieurs [94]. 
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La revascularisation indirecte est souvent appliquée aux jeunes enfants 

atteints de la MMM [161]. Une revascularisation suffisante pour être formé, nécessite 

environ 3 à 6 mois, même si elle commence 1 ou 2 semaines après la chirurgie. Il y 

a des limites à l'application de la procédure directe aux enfants. Plus l'enfant est 

jeune, plus le diamètre des vaisseaux (l‟ATS +/- la branche corticale d‟ACM)  sont 

plus fragiles. Ainsi les enfants de moins de 4 ans ne sont généralement pas 

candidats à la procédure de revascularisation directe [92]. 

  

Les enfants de plus de 5-8 ans peuvent être considérés comme des candidats 

à la revascularisation directe. La perméabilité des anastomoses ATS-ACM chez les 

enfants atteints de la MMM diminue d‟environ 53%, 3 mois après l'intervention 

directe. Les procédures les plus élémentaires et couramment utilisées pour la 

revascularisation indirecte sont l‟encéphalo-duro-artério-synangiose (EDAS), 

l‟encéphalo-myo-synangiose (EMS) et l‟encéphalo-duro-artério-myo-synangiose 

(EDAMS). Il y a des variations et des combinaisons de procédures de 

revascularisation indirecte, principalement l‟utilisation des tissus des donateurs, y 

compris l‟ATS, le muscle temporal (l‟artère temporale profonde), la dure-mère 

(l‟artère méningée moyenne), la galéa, le périoste, ou par contact direct du vaisseau 

donneur à la surface de la pie-mère [95].  

 

La revascularisation  combinée directe et indirecte est souvent faite par une 

dérivation d‟ATS-ACM, plus un ou deux dérivations indirectes. Les variétés les plus 

couramment utilisées sont l'anastomose entre l‟ATS-ACM ainsi que l‟EMS (ou l‟EDAS), 

et l‟anastomose entre l‟ATS-ACM associée à  l‟EDAMS. Ce procédé met à profit les 

techniques de dérivation directe et indirecte qui nécessitent une durée de chirurgie 

prolongée sous anesthésie [95]. 

  

Les procédures combinées indirectes impliquent une grande variété de 

méthodes et de modifications dont l'objectif est d'étendre la couverture du cerveau 

ischémique autant que possible, y compris les territoires d‟ACM et d'artère cérébrale 

antérieure (ACA), qui sont les plus couramment affectés dans la MMM. Les 

procédures combinées indirectes multiples, Ribbon EDAMS, plusieurs EDAS, l‟EDAS 

associée à une encéphalo-galéo-périosto-synangiose bifrontale (EGPS) et de multiples 

trépanations sont inclus dans cette catégorie [95]. 
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13- Indications et Timing pour la revascularisation : 

 

Le Comité du ministère de la Santé au Japon a conseillé une intervention 

chirurgicale pour la MMM quand les symptômes cliniques sont répétitifs  (avec 

ischémie cérébrale apparente ou une diminution du débit sanguin cérébral régional 

(DSCr)), et quand la réponse vasculaire et les réserves de perfusion sont présentes. 

L‟indication et le moment de la chirurgie de revascularisation devraient être 

différenciés entre la MMM typique bilatérale, MMM unilatérale et le syndrome de 

Moya Moya [95]. 

 

Dans une étude  d‟artériopathie intracrânienne unilatérale chez les enfants, 

94% (74/79 patients) ont une artériopathie cérébrale transitoire (ACT) de la 

bifurcation de l'artère carotide interne simulant la MMM unilatérale, même si la 

durée de suivi était courte (moyenne 1,4 année). Une autre étude récente a révélé 

que 24 des 53 (45%) patients atteints de la MMM pédiatrique unilatérale ont 

progressé vers la bilatéralisation au cours d'un suivi moyen de 23 mois (extrême : 

0,5-150 mois) [95]. 

 

Pour la MMM chez l'adulte, la progression de la maladie n'est pas courante. 

Cependant, la progression a été rapportée dans les hémisphères cérébraux chez 6 

des 47 patients (12,8%) qui ont été suivis de façon conservatrice après une chirurgie 

de revascularisation. Ces résultats suggèrent que les imageries et les suivis cliniques 

sont essentiels dans MMM unilatérale avant de prendre des décisions chirurgicales. 

En outre, la chirurgie doit être retardée jusqu'à ce que des attaques ischémiques 

répétées soient confirmées [95]. 

 

Les indications chirurgicales sont :  

- (1) la présence des symptômes ischémiques.  

- (2) le flux apparent par SPECT. 

- (3) l'activité indépendante de la vie quotidienne.  

- (4) l'absence d‟un grand infarctus cérébral. 

 

En général, le moment de la chirurgie suit l'indication de la chirurgie. 

L'intervalle moyen entre la présentation clinique et la chirurgie était de 28,3 mois 

(extrêmes de 0,5 à 168 mois), à partir d‟une grande revue de la littérature [96].  
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Le moment approprié de la chirurgie doit être différencié en fonction de l'âge de 

début de la MMM.  

 

Pour les patients chez qui la maladie commence entre 2-5 ans, l‟EDAS 

effectuée avant l'âge de 9 ans peut se traduire par une bonne évolution surtout ce 

qui concerne la capacité mentale, ainsi que la résolution des symptômes 

paroxystiques et la revascularisation cérébrale. Les opérations EDAS doivent être 

effectuées dans les 6 ans à partir de l'apparition de la maladie pour un bon 

pronostic.  

 

Si le début de la MMM survient chez des sujets de moins de 2 ans, le pronostic  

est très mauvais si l'opération est effectuée dans les 3 mois suivant le début. Pour le 

côté asymptomatique chez les malades pédiatriques atteint de MMM unilatérale 

symptomatique, la chirurgie peut être retardée jusqu'à ce que le développement de 

symptômes ischémiques, telles que les attaques ischémiques transitoires 

fréquentes. Cependant, le traitement chirurgical est recommandé dès que possible, 

quelle que soit la sévérité des symptômes cliniques. Chez les jeunes enfants, en 

particulier ceux de moins de 3-5 ans, la progression de la maladie est souvent très 

rapide et l'infarctus est la première manifestation fréquente, ainsi, la procédure de 

revascularisation doit être considérée comme une urgence pour éviter l'infarctus 

[97]. 

 

EN scintigraphie, une étude métabolique utilisant l‟oxygène 15 comme isotope 

dans la MMM, recommande le bon timing pour la revascularisation (de bons 

candidats pour la chirurgie de dérivation), les patients qui n'ont pas de signes 

cliniques de l'infarctus et elle démontre une diminution de débit sanguin cérébral, 

une augmentation du taux d'extraction régional d'oxygène (rOEF) et de volume 

sanguin cérébral régional (rCBV) sans  changement de métabolisme de l'oxygène 

cérébral régional (rCMRO) chez ces patients [97]. 

  

La MMM asymptomatique est le plus souvent traitée chirurgicalement quand 

les attaques ischémiques symptomatiques apparaissent. Toutefois, les procédures 

de diagnostic précoce et la revascularisation sur une zone aussi vaste que possible 

sont essentielles pour améliorer les résultats intellectuels [74].  
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Dans la MMM bilatérale typique, la revascularisation est généralement menée 

initialement dans l'hémisphère le plus symptomatique. S'il n'y a pas de signes ou de 

symptômes de latéralisation, l'hémisphère dominant est généralement choisi comme 

le premier côté sur lequel on doit effectuer la chirurgie pour éviter d'endommager la 

parole et l'extrémité dominante. Cependant, une grande série d'études favorisent la 

procédure de revascularisation directe sur le côté non dominant, en raison d'une 

augmentation de l'incidence des épisodes neurologiques transitoires après la 

chirurgie dans l'hémisphère dominant [84]. 

 

14- Quels sont les bénéfices et les risques du traitement ? 

 

De manière générale, les enfants répondent mieux à la chirurgie que les 

adultes. Le pronostic des personnes opérées est plutôt bon, même si certaines 

améliorations ne sont visibles que 6 à 12 mois après l‟intervention. Plusieurs 

interventions sont parfois nécessaires.  

 

Il s‟agit cependant d‟opérations lourdes et le risque lié à l‟anesthésie est plus 

important chez les malades en raison d‟une mauvaise vascularisation du cerveau et 

de la fragilité des vaisseaux (risque important d‟hémorragie). Il est important d‟en 

discuter avec l‟anesthésiste avant l‟opération pour évaluer les risques encourus. 

 

Par ailleurs, lorsque le malade a été victime d‟un AVC grave et prolongé, les 

parties endommagées du cerveau le sont malheureusement de façon définitive 

même si le malade peut « récupérer » certaines facultés, il se peut qu‟il présente des 

séquelles permanentes sur lesquelles l‟opération chirurgicale n‟aura aucun effet. 

 

15- Complications post-opératoires  

 

Aucune chirurgie n‟est sans risque. Les complications générales de toute 

chirurgie incluent les saignements, les infections, les thromboses et les réactions à 

l‟anesthésie. Les complications spécifiques en relation avec les anastomoses 

cérébrales sont les attaques cérébrales, les épilepsies, l‟occlusion  de  la  greffe,  le  

vrillage  de  la  greffe,  l‟hyperperfusion,  la  nécrose  cutanée  et  la réapparition de 

la maladie connue sous le nom d‟une nouvelle attaque (Tableau 7) [96]. 
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Tableau 7 : Pourcentage de patients ayant une hémorragie secondaire ou une 

attaque ischémique comme deuxième attaque [96].  

 

C - Rééducation 

 

Après un AVC, une rééducation doit être organisée par une équipe 

pluridisciplinaire pour essayer de récupérer le plus de facultés possibles, au niveau 

du langage, des mouvements mais aussi au niveau des capacités intellectuelles. Les 

enfants, tout comme les adultes, ont des capacités de récupération souvent 

impressionnantes qui doivent absolument être exploitées au mieux grâce à des 

exercices adaptés. 

 

Ainsi, la kinésithérapie est indispensable pour prendre en charge les éventuels 

troubles moteurs (marche, équilibre, coordination des mouvements…). En cas de 

troubles de la parole, une rééducation orthophonique est conseillée.  

 

En cas de séquelles importantes, des séances de psychomotricité peuvent 

aider le malade à vivre avec son handicap et à accepter l‟image de son corps, en lui 

permettant de s‟adapter à son environnement. En ce qui concerne la prise en charge 

des troubles intellectuels, elle peut passer par la participation à des séances 

collectives, permettant de stimuler le malade, d‟éviter son isolement et de limiter le 

sentiment d‟être un fardeau pour l‟entourage. 

 

En cas de perte d‟autonomie (ralentissement intellectuel, troubles du 

comportement, difficultés motrices importantes), le malade peut avoir besoin d‟une 

aide spécialisée à domicile, voire d‟être hospitalisé en maison médicale spécialisée, 

afin de l‟assister dans la vie quotidienne (hygiène, alimentation). 

Première attaque Deuxième attaque    Nombre de patients (%) 

- Hémorragique - Hémorragique 3/24 (12,5) 

- Ischémique - Hémorragique 2/11 (18) 

- Hémorragique - Ischémique 2/24 (8) 

- Ischémique - Ischémique 0/11 (0) 
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XIII- Complications : 

 

A- Ischémie cérébrale Périopératoire  

 

La complication ischémique peut être due à l'hypotension, l‟hyper ou 

l‟hypocapnie peropératoire, une anémie périopératoire ou une déshydratation. Les 

patients de  jeune âge avec une attaque ischémique transitoire « AIT » ou un AVC 

progressif préopératoire sont considérés comme ayant un risque élevé de 

complication ischémique périopératoire [98].  

 

Pour éviter cette complication, il faut précéder à une chirurgie de 

revascularisation dans l'hémisphère le plus compromis. La revascularisation 

indirecte a été signalée comme ayant un risque important pour l'ischémie cérébrale 

secondaire à la compression du cerveau par un muscle temporal gonflé utilisé dans 

l‟EMS [98]. 

 

B- Hyperperfusion cérébrale : 

 

Les données récentes confirment non seulement l'ischémie cérébrale mais 

l‟hyperperfusion cérébrale symptomatique comme une complication potentielle 

d‟anastomose ATS-ACM dans la maladie de Moya Moya [99]. Sur la base des  

résultats récents de mesure postopératoire du DSCr par 123I-IMP-SPECT à la phase 

aiguë après l‟anastomose ATS-ACM (M4), les patients atteints de la MMM ont montré 

un risque significativement plus élevé d‟hyperperfusion cérébrale symptomatique 

par rapport à d'autres patients atteints d‟autres maladies vasculaires cérébrales 

sténo-occlusives telles que les maladies athérosclérotiques (Tableau 8).  

 

Le diagnostic précis et précoce de l‟hyperperfusion cérébrale postopératoire 

est cliniquement important parce que son traitement est contradictoire avec celui de 

l'ischémie [99].   

  

A partir de la performance de la mesure du DSCr postopératoire dans la phase 

aiguë, l'incidence de l‟hyperperfusion cérébrale symptomatique était aussi élevée 

que 27,5% dans la MMM, y compris le déficit neurologique focal, pour 80 chirurgies 

consécutives. Les résultats finaux de ces patients étaient favorables suite à un 
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contrôle intensif de la pression artérielle, tandis qu‟un patient s‟est manifesté par 

une hémorragie intracérébrale à cause de l‟hyperperfusion [99]. 

 

 MMM Autres 

Nombre des patients opérés 105 (73) 21 (21) 

Age 2 ~ 67 (34,9) 12 ~ 67 (55,9) 

Sexe (H/F) 19/54 19/2 

Hyperperfusion cérébrale symptomatique 25 (24,8%) 0 (0%) 

 

Tableau 8 : L‟incidence d‟hyperperfusion cérébrale symptomatique après 

l‟anastomose d‟ATS-ACM (M4): Une étude prospective utilisant 123I-IMP-SPECT à la 

phase aiguë [99]. 

 

C- Cognition et qualité de vie : 

 

Le rétrécissement des artères qui irriguent le cerveau est progressif : en 

l‟absence de traitement, les symptômes s‟aggravent et le risque d‟AVC augmente.  

 

Le risque principal de la maladie est donc l‟apparition des problèmes 

neurologiques définitifs, et notamment l‟apparition éventuelle d‟un déficit 

intellectuel dû à un endommagement du cerveau. La perte de la parole ou les 

troubles du mouvement sont également fréquents mais la rééducation permet 

parfois de limiter les séquelles. Environ la moitié des malades présenteraient une 

détérioration intellectuelle. Dans certains cas, la MMM peut être fatale (environ 10 % 

des adultes et 4 % des enfants), généralement à cause d‟une hémorragie cérébrale 

cataclysmique. 

 

1- Chez l’enfant : 

  

Basé sur les rapports précédents, le cours naturel des résultats intellectuelles 

est faible chez les patients pédiatriques atteints de la maladie de Moya Moya. La 

fonction cognitive est diminuée dans les 5-10 ans après le début de la maladie. Les 

patients âgés ont une réduction plus marquée du quotient intellectuel (QI). Un QI 

plus faible est étroitement associé à la réduction du débit sanguin cérébral. 

Kurokawa et ses collègues (1985) ont évalué le cours naturel des patients 

pédiatriques atteints de la maladie de Moya Moya, et ils ont trouvé que la déficience 
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intellectuelle et/ou motrice a été observée chez 26% d'entre eux, 11%  de ces 

malades ont bénéficié d‟une formation dans des écoles spéciales ou des soins par 

les parents/institutions [100]. 

 

La revascularisation chirurgicale peut améliorer la fonction cognitive chez les 

patients pédiatriques atteints de la maladie de Moya Moya. Ainsi, Ishii et ses 

collègues (1984) ont rapporté que le QI de performance est nettement amélioré chez 

dix patients, et il est resté inchangé chez trois et détérioré chez deux autres 

malades [101]. Bowen et ses collègues (1998) ont également rapporté une 

amélioration progressive de la fonction cognitive après une revascularisation 

chirurgicale chez deux patients pédiatriques atteints de la MMM [102]. Bien que la 

revascularisation chirurgicale soit connue efficace pour résoudre l‟AIT et les 

accidents vasculaires cérébraux ischémiques, le retard intellectuel reste toujours un  

problème grave pour certain sous-groupes de patients pédiatriques et leurs familles, 

même après la chirurgie. Ainsi, des études antérieures ont précisé qu'environ 10-

30% des patients avaient des difficultés dans la vie sociale ou à l'école à cause de la 

déficience intellectuelle. Ces rapports ont suggéré que l‟infarctus cérébral, et 

l'apparition précoce (<5 ans) peuvent avoir des effets importants sur les résultats 

intellectuels [102]. 

 

Matsushima et ses collègues (1997) ont signalé qu'il n'y avait pas de facteur 

significatif pour le résultat intellectuel après une encéphalo-duro-artério-synangiose 

(EDAS). Cependant, leur étude avait un biais dans la sélection des patients, parce 

qu'ils ont exclu les patients avec une échelle de QI complet en dessous de 70, et ils 

n'ont pas pu effectuer une analyse multivariée, probablement en raison de la petite 

taille de l'échantillon (n = 20) [103].  

 

Récemment, Kuroda et ses collègues (2004) ont évalué les facteurs prédictifs  

significatifs pour le résultat intellectuel chez 52 patients pédiatriques ayant subi une 

revascularisation chirurgicale, en utilisant une analyse multivariée. Ils ont constaté 

que (l'âge de l'apparition, la période préopératoire de la maladie, et l'infarctus 

cérébral) sont des facteurs indépendants des résultats intellectuels chez les patients 

pédiatriques atteints de la MMM. Les rapports de cotes « odds » de chaque facteur 

étaient respectivement 33,4 [95% intervalle de confiance (IC), de 2,4 à 474] et de 

19,6 (IC 95%, 1,8 à 215) [104]. 
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Toutefois, un des inconvénients réside dans le fait que la zone de 

revascularisation est limitée à la zone de craniotomie après ces procédures. Les 

rapports précédents ont souligné que, quelle que soit la disparition d'attaques 

ischémiques, le résultat intellectuel était pauvre chez la majorité des patients qui ont 

subi ces procédures. Ainsi, Sato et ses collègues (1990) ont rapporté que le résultat 

intellectuel était pauvre chez 9 des 13 enfants qui ont subi une EMS ou une EDAS, 

bien qu'aucun d'entre eux n‟a subi des attaques ischémiques récurrentes [105]. 

 

Le SPECT a également montré que le flux sanguin s‟est amélioré dans une 

zone limitée autour du champ opératoire, et que la réduction du flux sanguin était 

persistante dans le lobe frontal, même après EDAS ou EMS. Isobe et ses collègues 

(1992) ont aussi mesuré le flux sanguin et la réactivité vasculaire cérébrale après un 

pontage, et ont montré qu'il y avait une diminution marquée de l'hémodynamique 

cérébrale dans le lobe frontal chez les patients qui ont subi une synangiose indirecte 

par "petite craniotomie" [106].  

 

D'autre part, l‟anastomose d‟ATS-AMS et EDAMS par « grande craniotomie » 

peut normaliser la distribution de DSCr et la réactivité vasculaire cérébrale à 

l'acétazolamide dans le lobe frontal. En outre, en utilisant l'angiographie cérébrale, 

Takahashi et ses collègues (1994) ont signalé que le développement des vaisseaux 

collatéraux se limite à la région pariétale chez les patients qui ont subi une "petite 

craniotomie", tandis que la chirurgie par "grande craniotomie" a développé des 

collatéraux dans le lobe frontal, temporal, et lobes pariétaux [107]. Ohtaki et ses 

collègues (1998) ont également déclaré que la détérioration des fonctions 

intellectuelles et la qualité de vie chez les patients pédiatriques peuvent être 

prévenues par une vaste transplantation d‟omentum sur les deux lobes frontaux 

associés à une anastomose ATS-ACM [108]. 

 

Sur la base de ces résultats, il est donc essentiel d'identifier les patients 

pédiatriques atteints de la maladie de Moya Moya le plus tôt possible et les traiter 

chirurgicalement par une grande craniotomie couvrant les lobes frontaux afin 

d'améliorer leurs résultats intellectuels. 
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2- Chez l’adulte  

 

Il existe peu d'études qui dénotent l'impact de la MMM sur la fonction 

cognitive chez les patients adultes. Bornstein et ses collègues (1985) ont rapporté le 

cas d‟un adulte ayant une maladie de Moya Moya, qui avait essentiellement des 

performances neuropsychologiques normales. La fonction cognitive peut être liée à 

l'hémodynamique cérébrale chez chaque patient [109].  

 

Très récemment, Karzmark et ses collègues (2008) ont évalué la fonction  

cognitive chez un total de 36 patients adultes atteints de la maladie de Moya Moya 

[109]. Ils ont identifié une déficience cognitive chez 11 (31%) des patients, dont une 

échelle QI était de moins de 80 chez 4 patients (11%). Ils ont conclu que la maladie 

de Moya Moya adulte a eu un impact significatif sur la cognition, mais que cet effet 

n'est pas grave ou généralisé. Cependant, les conditions cliniques des sujets 

n'étaient pas claires dans leur étude. En outre, des évaluations intenses seraient 

nécessaires pour évaluer la fonction cognitive dans la MMM adulte. 

 

XIV – Evolution – Pronostic : 

 

A- Evolution : 

 

Chez l‟adulte, après le diagnostic, l‟évolution au niveau artériel se fait le plus 

souvent très lentement, sur plusieurs dizaines d‟années. Le pronostic dépend 

principalement de la gravité des séquelles des accidents vasculaires cérébraux 

survenant au cours de la maladie. Lorsque la maladie de Moya Moya est certaine 

(atteinte bilatérale), qu‟elle a déjà été responsable d‟un infarctus cérébral, le risque 

de survenue d‟un nouvel accident vasculaire cérébral atteindrait 10% par année 

environ en l‟absence de traitement chirurgical. Certaines études suggèrent que ce 

risque serait réduit de 2 ou 3 fois environ par les traitements chirurgicaux 

permettant d‟améliorer la perfusion cérébrale. 

 

Chez l‟enfant, un suivi multidisciplinaire au long cours est nécessaire, même 

après revascularisation chirurgicale, en raison du non-arrêt de l‟artériopathie 

primitive, et donc du risque persistant d‟AVC. Ce risque est cependant 

particulièrement abaissé après chirurgie, et on estime à 96% la probabilité de non-

récidive à 5 ans. Malgré tout, certains enfants présentent une évolution naturelle 
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favorable avec stabilisation de l‟artériopathie après quelques mois d‟évolution. Les 

marqueurs prédictifs initiaux d‟évolutivité ne sont actuellement pas connus. 

 

A différents moments, la famille et le malade peuvent ressentir le besoin de 

trouver un soutien psychologique. L‟annonce du diagnostic est un moment difficile, 

car il s‟agit d‟une maladie qui touche le cerveau et qui est potentiellement 

handicapante, aussi bien sur le plan physique que mental. De plus, l‟évolution de la 

maladie est imprévisible et la peur d‟un AVC important (qui peut causer des 

dommages irréversibles graves) contribue à plonger certains malades ou leurs 

parents dans une anxiété difficile à supporter. 

 

Quand la maladie survient chez un enfant, il est particulièrement difficile pour 

les parents d‟apprendre à le soigner sans le surprotéger, à maintenir la 

communication au sein du couple et de la famille et à gérer le sentiment de jalousie, 

ou même de culpabilité, que peuvent ressentir les frères et sœurs de l‟enfant 

malade. De plus, la prise de décision concernant une éventuelle opération peut être 

difficile et les parents doivent être encadrés et soutenus.  

 

Il n‟y a pas de recommandation particulière, mais il est toutefois préférable 

d‟avoir une bonne hygiène de vie et, pour les adultes, de ne pas fumer (car cela 

augmente le risque d‟AVC). 

 

De même, la pilule contraceptive ou le traitement hormonal donné lors de la 

ménopause peuvent augmenter le risque de maladies cardio-vasculaires (s‟ajoutant 

au risque lié à la MMM). Généralement, pour éviter toute prise de risque inutile, le 

traitement hormonal n‟est maintenu que s‟il apporte un réel bénéfice sur les 

symptômes liés à la ménopause (traitement des bouffées de chaleur...), et ce sur une 

durée limitée. Par ailleurs, une pilule ne comprenant que des progestatifs (sans 

œstrogènes) est généralement préférée à la pilule classique. 

 

B- Suivi : 

 

Le suivi des personnes atteintes de la MMM est assuré dans des consultations 

de neurologie hospitalière spécialisées. La fréquence des visites et des examens est 

déterminée par l‟équipe médicale. Certains symptômes doivent néanmoins alerter le 

malade ou ses parents et le(s) pousser à consulter en urgence. 
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Ainsi, un AVC peut se traduire par des troubles soudains de la vision ou du 

langage, des difficultés soudaines à bouger un membre (il devient par exemple 

difficile d‟écrire), des troubles de la coordination des mouvements… De même, en 

cas de violentes céphalées, il est conseillé de consulter rapidement son médecin. 

 
Dans notre série, aucun malade n‟a présenté une récidive d‟un AVC ou une 

complication lors du suivi.  

 

C- Pronostic : 

 

Le pronostic de la maladie est sévère. Selon les études, 50 à 90 % des cas 

présentent un déficit neurologique dû à la répétition des accidents vasculaires 

cérébraux ischémiques, et dans 3 à 11 % des cas l‟évolution sera fatale [110]. 

  

Ce pronostic est d‟autant plus sombre que le début des symptômes est 

précoce (avant l‟âge de 07 ans) [110]. 

 

L‟indication chirurgicale doit être discutée si possible dans les 03 mois après 

le début des symptômes, car une intervention précoce peut rapidement améliorer 

l‟état du patient et prévenir une récidive ischémique [110]. 

 

La revascularisation a également été proposée en cas d‟accident 

hémorragique, mais son efficacité est discutée en fonction de l‟âge du patient, 

l‟étendue de la maladie et la taille anatomique de la lésion vasculaire [110]. 

  

En l‟absence de traitement, l‟évolution se fait vers la détérioration clinique 

avec des déficits neurologiques parfois irréversibles, d‟où l‟intérêt d‟un traitement 

précoce [110]. 
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La maladie de Moya Moya (MMM) est une entité rare, d‟origine inconnue, peu 

connue au Maroc et ayant fait l'objet de nombreuses publications dans les pays 

asiatiques notamment au Japon, étant donné sa prévalence non négligeable dans ce 

pays. Il existe une prépondérance chez les filles. Dans 50 % des cas, la maladie 

débute avant l'âge de 20 ans. 

 

Le premier cas de la MMM a été décrit en 1955 par Takeushi et Shimizu, et la 

traduction littérale du terme de Moya Moya signifie « une brumeuse bouffée de 

cigarette voguant dans l'air » en référence à l'aspect angiographique retrouvé dans 

cette maladie.  

 

Les critères diagnostiques de la maladie de Moya Moya sont artériographiques 

et reposent sur l'existence de sténose et/ou d'occlusion bilatérale des siphons 

carotidiens, ou de la portion supraclinoïdienne de l‟ACI et/ou des portions 

proximales des artères cérébrales moyennes et des artères cérébrales antérieures, et 

sur l'opacification au temps artériel d'un réseau vasculaire anormal bilatéral visible 

autour des lésions obstructives. La découverte d'une étiologie ou d'une atteinte 

unilatérale inclut le patient dans le cadre d'un syndrome de Moya Moya. 

 

Le rétrécissement du calibre des artères de la base du cerveau provoque un 

état d'insuffisance circulatoire cérébrale chronique et des accidents ischémiques 

répétés. L'expression clinique la plus frappante de la maladie consiste en des 

hémiplégies ou hémiparésies successives, souvent alternantes, et partiellement 

régressives. Parfois, à la période initiale, la maladie se manifeste par des épisodes 

parétiques, hémiparésies ou tétraparésies, transitoires et rapidement régressifs. 

Tous ces accidents peuvent être provoqués par une hyperventilation (l'effort 

physique, l'action de souffler, une hyperpnée pendant un enregistrement 

électroencéphalographique) ou par les émotions. Des céphalées parfois 

accompagnées de douleurs abdominales sont fréquentes, précédant ou 

accompagnant les épisodes parétiques ou survenant isolément et pouvant alors 

ressembler à des migraines. Des convulsions peuvent survenir, en particulier au 

moment des attaques parétiques. Chez quelques patients, les épisodes 

hémiparétiques s'accompagnent d'un élément dystonique important. Plus rarement, 

la maladie se manifeste par une dégradation intellectuelle progressive. Des 

hémorragies sous-arachnoïdiennes constituent une éventualité beaucoup plus rare 
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chez l'enfant que chez l'adulte. Certains cas sont associés à une maladie de von 

Recklinghausen. 

 

A l'examen anatomique, les lésions artérielles consistent en une diminution du 

calibre extérieur des vaisseaux, une désorganisation de la lame élastique interne, un 

épaississement concentrique de l'intima avec sténose ou obstruction de la lumière 

vasculaire. Il n'y a pas de phénomènes inflammatoires. 

 

Par rapport au traitement, diverses interventions chirurgicales tendant à 

améliorer la circulation cérébrale en créant des néo-anastomoses, ont donné des 

résultats généralement décevants. L'emploi d'antiagrégants plaquettaires et 

d'antispasmodiques vasculaires constitue une thérapeutique logique dont on peut 

espérer de bons résultats.  

 

L'évolution de la maladie est plus ou moins rapide. La répétition des accidents 

ischémiques peut conduire à la longue à la constitution d'une tétraparésie avec 

syndrome pseudo-bulbaire et régression intellectuelle dans un bon nombre de cas. 

Cependant, la maladie reste stationnaire, sans tendance nette à la progression.
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RESUME 

 

 

La maladie de Moya Moya est une maladie vaso-occlusive rare dont l‟étiologie 

est toujours inconnue, caractérisée par une sténose des artères carotides internes 

avec le développement spontané d'un réseau vasculaire collatéral. 

 

Nous rapportons trois cas de Moya Moya pris en charge au service de 

neurochirurgie, de neurologie et de réanimation A1 du CHU Hassan II de Fès sur une 

période de trois ans (d‟avril 2011au janvier 2014).  

 

Il s‟agit de deux femmes et un homme âgés respectivement de 22 ans, 45 ans 

et 42 ans avec un âge moyen de 36.5 ans, tous les malades ont présenté un Tableau 

d‟accident vasculaire cérébral d‟installation brutale, deux malades ont présenté un 

AVC hémorragique tandis que le troisième a présenté un AVC ischémique. Tous les 

trois ont bénéficié d‟un scanner cérébral en urgence, mais le diagnostic a été posé 

par l‟angiographie cérébrale. Nos trois patients ont bénéficié d‟un traitement 

médical à base d‟inhibiteurs calciques et d‟antiagrégants plaquettaires avec une 

rééducation. Une  dérivation ventriculaire externe a  été  pratiquée  chez  le premier 

malade pour son AVC hémorragique, aucun de ces patients n‟a bénéficié d‟un geste 

chirurgical de revascularisation. Le suivi de ces malades  s'est étendue de 6 à 24 

mois (moyen 15  mois), aucun de ces patients n‟ont eu des récidives d‟AVC ou de 

complication.  

 

A travers ces trois observations et une revue de la littérature, nous discutons 

les caractéristiques épidémiologiques, les éléments diagnostiques et thérapeutiques 

de cette affection rare.  
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SUMMARY 

 

 

 

Moya Moya disease is a rare vaso-occlusive illness with an unknown etiology 

characterized by stenosis of the internal carotid arteries with spontaneous 

development of a collateral vascular network. 

 

We report three cases of Moya Moya supported in neurosurgery, neurology 

and resuscitation A1 CHU Hassan II of Fez over a period of 03 years (April 2011 to 

January 2014). 

 

These are two women and a man aged 22 years, 45 years and 42 years with a 

mean age of 36.5 years, all patients had an array of stroke sudden onset, two 

patients developed hemorrhagic stroke, while the third has presented an ischemic 

stroke. All three received a brain scanner in an emergency, but the diagnosis was 

made by cerebral angiography. Our three patients received medical treatment with 

calcium channel blockers and antiplatelet agents with rehabilitation. An external 

ventricular shunt was performed in the first patient for his hemorrhagic stroke, does 

anyone of these patients have received surgical revascularization. The monitoring of 

these patients ranged from 6 to 24 months (average 15 months), does anyone of 

these patients had recurrent stroke or complication. 

 

Through these three cases and literature review, we discuss the 

epidemiological, diagnostic and therapeutic aspects of this rare ailment. 
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 ملخص
 

 

 

 الدموٌة لأوعٌةل التلقائً التطور مع الداخلٌة السباتٌة الشراٌٌن تضٌقب تمٌزٌ من الامراض النادرة. موٌاموٌا مرضٌعتبر 

 معروفة. غٌر زالت لاهذا المرض ف مسبباتأما  .الجانبٌة

 

 الإنعاشكذلك و العصبٌة الأمراضقسم  والأعصاب، المخ جراحةكل من قسم  فً موٌا موٌا حالات ثلاث لقد قمنا بدراسة

 (.2014 ٌناٌرإلى  2011 إبرٌلمن )تقرٌبا  أعوامتلاتة لمدة  بفاس الثانً الحسنبالمستشفى الجامعً 

 

 عاما، 36.5 عمر بمتوسط عاما 42 و عاما 45 و عاما 22 بٌن أعمارهم تتراوح ورجل امرأتٌن دراستنا كانت حول

دماغٌة  لسكتة تعرض الثالث حٌن فً دماغٌة نزفٌة، لسكتة تعرض مرٌضٌن تمباغتة، حٌ دماغٌة لسكتة المرضى وتعرض جمٌع

 عن تم موٌاموٌاالتشخٌص لمرض  ولكن بالسكانر على مستوى  الدماغ ، المرضى تلقوا فً المستعجلات الفحص جمٌع. موضعٌة

للصفٌحات مع التروٌض  المضادة وكلاء الكالسٌوم قناة حاصرات مع الطبً العلاج تلقوا المرضى. الدماغٌة للأوعٌة التصوٌر طرٌق

 التوعً إعادة أما عملٌة النزفٌة، الدماغٌة الخارجٌة للمرٌض الأول من أجل السكتة البطٌنٌة عملٌة التحوٌلة أجرٌت وقد الطبً.

 ،(شهرا 15 متوسط) شهرا 24 إلى 6 من من مراقبة وتتبع تراوحت مدته  استفادوا المرضى . الجراحٌة فلم تطبق على أي مرٌض

 .لم ٌتعرض أي مرٌض لسكتة دماغٌة متكررة أو أي تعقٌد خلال فترة المراقبة

 

 الحالة لهذه والعلاجٌة التشخٌصٌةالوبائٌة،  الجوانب ةناقشتمكنا من م الأدبٌات، ومراجعة الثلاث الحالات هذه خلال من

 .النادرة
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